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Yayg›n Trunkal Lezyonlu Sturge-Weber Sendromu:
Olgu Sunumu
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Sturge-Weber sendromu, santral sinir sistemi anomalileri ve kutanöz anjiomatozis ile giden
bir tablodur. Genellikle yüzün bir taraf›n› kaplayan vasküler bir nevüs, ayn› tarafta kran-
yumda meningial anjiomatozis, epileptik nöbetler, glokom ve mental retardasyonla birlikte-
dir. Olgular›n göreceli olarak daha küçük bir bölümünde kutanöz lezyonlar daha yayg›n ola-
bilir. Burada kutanöz anjiomatöz lezyonlar› sol yüzün üst ve orta bölümleri hariç, sa¤ yüz
yar›s› ve tüm vücutta yayg›n olarak izlenen 13 yafl›ndaki bir Sturge-Weber olgusunda klinik,
radyolojik ve elektroensefalografik bulgular bildirilmektedir. Solda üst ekstremite hakimiyet-
li hemiparezi, sa¤ gözde buftalmus ve glokoma sekonder optik atrofisi saptanan mental re-
tarde olgunun son dönemde s›kl›¤› artan jeneralize tonik klonik nöbetleri mevcuttu. Kont-
rastl› kraniyal MR’›nda sa¤ serebral hemisferde yayg›n leptomeningial ve dural kontrastlan-
mas› saptanan olguda, ayr›ca tutulumu daha seyrek bildirilen koroid pleksus lezyonu da ra-
por edildi. ‹nteriktal EEG’de sa¤ hemisferde bioelektrik organizasyon bozuklu¤u ile sa¤ fron-
tal ve sol paryetal bölgelerden kaynaklanan epileptiform anormallik saptand›. Nöbetleri Valp-
roat’la kontrol alt›na al›nan olguda epileptik nöbetlerle birlikte davran›fl bozuklu¤u da dik-
kate de¤er bulundu.
Anahtar kelimeler: Sturge-Weber sendromu, ensefalotrigeminal anjiomatozis

✔

✔ Sturge-Weber Syndrome With Diffuse Truncal Lesions: Case Presentation
Sturge-Weber syndrome is characterised with central nervous system anomalies and cuta-
neous angiomatosis. A vascular nevus on one side of the face, ipsilateral meningeal
angiomatosis, epileptic seizures, glaucoma and mental retardation are the typical compo-
nents. The cutaneous lesions may be more diffuse in a relatively small group of patients.
Here we report the clinical, radiological and electroencephalographical findings of a thirteen
years old girl having diffuse cutaneous lesions on her body except the upper and middle
parts of the left side of the face. She had left hemiparesis, more dominant in the upper
extremity, glaucoma and secondary optic atrophy of the right eye and mental retardation.
Her generalised tonic clonic seizures had increased in frequency. Contrast enhanced cranial
MRI showed diffuse right hemispheric leptomeningeal and dural enhancement besides
choroidal plexus lesion seen relatively less often. In her interictal EEG, bioelectrical disor-
ganisation in the right hemisphere and epileptiform anomalies originating from the right
frontal and left parietal regions were detected. Her misbehaviour besides her seizures was
remarkable and the seizures were controlled with valproic acid.
Key words: Sturge-Weber syndrome, encephalotrigeminal angiomatosis

G‹R‹fi
Sturge-Weber sendromu ya da ensefalotri-

geminal anjiomatosis, W.A Sturge ve P. Weber

taraf›ndan tan›mlanm›fl nörokutanöz bir has-

tal›kt›r. Sturge-Weber sendromu vasküler ge-

liflimle ilgili erken embriyolojik bir malfor-

masyonla iliflkilendirilir(1). Fasiyal bölgede ge-

nellikle trigeminal sinirin da¤›l›m alanlar›nda

fasiyal nevus (porto flarab› lekesi), ayn› taraf-

ta leptomeningial anjioma ve gözde vasküler

problemler (glokom, koroidal anjiom) ile ka-

rakterizedir(2). Burada yayg›n trunkal lezyon-

lar› olan bir Sturge-Weber olgusu sunulmak-

tad›r.



OLGU B‹LD‹R‹M‹
Onüç yafl›nda k›z çocu¤u; s›kl›¤› giderek

artan bay›lmalar› nedeniyle poliklini¤imize ge-

tirildi. Yak›nlar›ndan al›nan öykü jeneralize

tonik klonik nöbetle örtüflüyordu. Nöbetlerinin

son aylarda günde bir veya iki kez oldu¤u, an-

tiepileptik ilaca ra¤men nöbet geçirdi¤i ö¤re-

nildi. Miyad›nda do¤an hastan›n sol kol ve ba-

ca¤›nda güçsüzlük oldu¤u ve bunun 1 yafl›nda

farkedildi¤i, nöbetlerinin 9 yafl›nda bafllad›¤›,

hiç fokal nöbet geçirmedi¤i ö¤renildi. Anne ve

babas›yla kardefllerinin bilinen bir hastal›¤›

yoktu, akraba evlili¤i öyküsü bulunmuyordu.

Hastan›n fizik muayenesinde sa¤ fronto-

temporal bölgeden bafllayan, kafl bölgesi, alt

ve üst göz kapa¤›, yanak, burun sa¤ yar›s› ve

dorsumunda, üst dudak sa¤ yar›s› ve bukkal

mukozay› içine alacak flekilde trigeminal der-

matomal yerleflimli; alt dudak sol yar›s› ve mu-

kozal yüzeyinde çeneye uzanan, düzensiz s›-

n›rl›, basmakla solan, k›rm›z› - viyole renkli

maküler lezyonu (porto flarab› lekesi) mevcut-

tu. Lezyonun sa¤ konjunktivaya dek uzand›¤›

dikkat çekti (Resim 1a).

Ayr›ca boyun alt bölgesinden bafllayan sa¤

tarafta daha belirgin olmak üzere bilateral gö-

¤üs üst k›sm›, omuzlar, kollar›n fleksör, k›smen

ekstansör yüzlerinde, sa¤ elde 1. ve 2. parmak-

lar ve tenar bölgeyi, sol elde 1. parmak dorsali

ve tenar bölgeyi içine alacak flekilde uzanan ve

sa¤ skapüler alana yay›lan düzensiz s›n›rl›, bas-

makla solan, k›rm›z› viyole renkli ayn› karakter-

de maküler lezyonlar› mevcuttu (Resim 1b).

Sa¤ gözde buftalmusu saptanan hastan›n

oftalmolojik muayenesinde sa¤ gözde görme

1/10 düzeyindeydi. Göz içi bas›nc› artm›fl (43

mmHg Sch) olarak de¤erlendirildi. Sa¤ fun-

dus atrofik bulundu. Sol gözde bulgular nor-

maldi.

Nörolojik muayenede mental retardasyon

mevcuttu. Solda üst ekstremitede hakim he-

miparezi sekeli saptand›. Sol üst ekstremite

atrofikti, hafif fleksor tonus art›fl› mevcuttu.

Kas gücü proksimalde ve distalde 4/5 olarak

de¤erlendirildi.

Sol bacakta kas gücü normale yak›nd›, sol

bacak sa¤a göre k›sa ve atrofik, sol ayakta çe-

kiç parmak deformitesi mevcuttu. Sol TCR (ta-

ban cildi refleksi) ekstansör bulundu.

Kraniyal tomografide sa¤ temporal lob pos-

teriorundan bafllay›p, özellikle posterior pari-

yetal bölgeleri tutan ve vertekse kadar uzanan

yayg›n parankimal kalsifikasyonlar mevcuttu

(fiekil 1). Kraniyal MR (manyetik rezonans gö-

rüntüleme) incelemesinde sa¤ serebral hemis-

ferde doku kayb› nedeniyle giruslarda yayg›n

incelme ve sulkuslarda geniflleme saptand›.

Kontrast madde verilmesi sonras›nda kesitler-

de sa¤ serebral hemisferde giral tarzda yayg›n

leptomeningial ve dural kontrast tutulumu iz-

lendi. Sa¤ lateral ventrikül içindeki koroid

pleksusun sola göre hipertrofik oldu¤u belir-

lendi (fiekil 2). Kraniyal MR anjiografide, sa¤

serebral hemisferde belirli bir damar trasesine

uymayan yayg›n kontrast tutulumu izlendi

(fiekil 3).
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Resim 1a. Olgunun cilt lezyonlar›.

Resim 1b. Olgunun cilt lezyonlar›.



Hastan›n EEG (elektroensefalografi) tetki-

kinde sa¤ hemisferde temel aktivite paryetook-

sipital bölgede h›zl› dalgalarla kar›fl›k 3-4

cyc/sec’lik yavafl dalgalardan olufluyordu. Sa¤

hemisferde F8 ve F4 elektrodlar›nda, solda P3

elektrodunda faz karfl›laflmas› yapan diken ve

yavafl dalgalar ortaya ç›kt›. Bulgular sa¤ he-

misferde bioelektrik organizasyon bozuklu¤u

ile sa¤ frontal ve sol paryetal bölgelerden kay-

naklanan epileptiform bir anomalli¤i gösterir

nitelikte bulundu (fiekil 4). 

Klinik, görüntüleme ve EEG bulgular›yla

Sturge-Weber tan›s› alan hastan›n nöbetleri

750 mg valproatla kontrol alt›na al›nd› ve

ayaktan izleme al›nd›.

TARTIfiMA
Sturge-Weber sendromunda deri lezyonlar›

genellikle yüzün bir yar›s›nda izlenir. Vücut

lezyonlar› olan vakalar rapor edilmiflse de

bunlar›n say›s› göreceli olarak daha azd›r(3–6).

Yay›nlanan makalelerde belirli bir yüzde veril-

memifl olmakla birlikte, trunkal lezyonlar›n bi-

fasiyal lezyonlarla daha fazla birlikte görüldü-

¤ü bildirilmektedir(4,7). Bizim olgumuzda da
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fiekil 1. Olgunun kraniyal BT’sinde sa¤ hemisfrde paryetook-
sipital alanda yo¤unluk gösteren yayg›n kalsifikasyon
görülüyor.

fiekil 3. Olgunun kontrastl› kraniyal MR anjiografisinde sa¤ he-
misferde belli bir damar trasesine uymayan yayg›n
kontrast tutulumu.

fiekil 2. Olgunun kontrastl› kraniyal MR’›nda sa¤ hemisferde
giral tarzda yayg›n leptomeningeal ve dural kontrast
tutulumu.

fiekil 4. Olgunun EEG’si.



nevus bifasiyaldir ve yayg›n vücut lezyonlar›

efllik etmektedir. 

Olgumuzda saptanan glokom , mental re-

tardasyon ve epileptik nöbetler Sturge-Weber

sendromlu olgularda s›k görülmektedir. Yüz-

yetmiflbir olguluk bir seride glokom %48, nö-

bet s›kl›¤› %80, mental retardasyon s›kl›¤›

%58 olarak saptanm›flt›r(3). Nöbetlerin bafllan-

g›ç yafl› bu seride do¤umla 23 yafl aras›nda ge-

nifl bir aral›kta izlenmifltir(3). Olgumuzda nö-

betlerin bafllang›ç yafl› 9 olup, hiç fokal nöbet

öyküsü saptanmam›flt›r.

Yüzyirmibir olguluk bir seride, fasiyal ne-

vusun oftalmik yerleflimi glokom ve/veya epi-

lepsi ile iliflkilendirilmifltir. Ayn› seride ekstra-

fasiyal yerleflimli nevuslar›n, yüksek s›kl›kta

glokomla birlikteli¤ine de dikkat çekilmifltir(7).

Sturge-Weber sendromunda lezyonun loka-

lize edilmesi ve kontrast sonras› anjiomlar›n

görüntülenebilmesi için kontrastl› kraniyal

MR, leptomeningial kalsifikasyonlar›n görün-

tülenmesi için ise kraniyal BT önerilmekte-

dir(8,9). Kraniyal MR’daki lezyon büyüklü¤ünün

ve parankimal atrofi derecesinin klinikle iliflki-

li oldu¤u da belirtilmektedir. Daha genifl çapl›

lezyonlar nöbetlerin kontrolünde güçlük, psi-

komotor retardasyonun derecesinde ve hemi-

parezi s›kl›¤›nda art›fl ile iliflkilendirilmifltir(8).

Olgumuzda sa¤ hemisferde yayg›n lepto-

meningial tutulum saptanm›flt›r. Ancak nöbet

kontrolünde güçlük yaflanmam›flt›r. Kraniyal

MR’da saptanan ipsilateral koroid pleksus hi-

pertrofisi, Sturge-Weber sendromlu olgularda

s›kl›¤› de¤iflen oranlarda bildirilmifltir(10).

Olgumuz seyrek görülen Sturge-Weber

sendromunun tipik ö¤elerini tafl›maktad›r, ay-

r›ca bifasyal ve trunkal lezyonlar› olan olgular

göreceli olarak daha da az izlendikleri için ra-

por edilmeye de¤er bulunmufltur.
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