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Sturge Weber Sendromu (SWS), ytzde ka-

Sturge Weber Sendromu (SWS), yiizde Porto sarabi renginde anjiom, epilepsi ve glokom ile karakte-
rize, ensefalotrigeminal anjiomatozis olarak da bilinen, nadir goértlen bir nérokutan6z sendromdur.
Mental retardasyon, bas agrisi, davranis bozukluklari ve gérme alani defektleri sik goriilen semptomlar
arasindadir. Goriintileme yontemleri, semptomlara neden olan patolojilerin saptanmasinda fayda-
lidir. Bilgisayarl Tomografi (BT) ve Manyetik Rezonans Gortintiileme (MRG) en sik kullanilan modalite-
leridir. Manyetik Rezonans Goriinttileme, 6zellikle yakin zamandaki gelismeler ile leptomeningeal an-
jiomatozis gibi norolojik tutulumun degerlendirilmesinde en iyi yontemdir. Bu yazida SWS'lu tg
yetiskin hastayi, BT ve MRG bulgulari ile sunmayi amagladik.

Anahtar sozclikler: Sturge Weber Sendromu, Kraniyal BT, Kranial MRG

Sturge Weber Syndrome (SWS), also known as encephalotrigeminal angiomatosis, is a rare
neurocutaneous syndrome which is characterized by a classical clinical triad of Port-wine stain of the
face, epilepsy and glaucoma. Other most common symptoms are mental retardation, headache,
behavioral disorders and visual field defects. Neuroimaging provides important information for
understanding the underlying pathology of symptoms. Computed Tomography (CT) and Magnetic
Resonance Imaging (MRI) are commonly used imaging modalities. Among them, MRI is the best
modality for assesment of neurologic involvement such as leptomeningeal angiomatosis.
Furthermore, recent advances in MRI allow assesment of subtle microstructural brain changes that
cannot be detected on conventional MRl images. We report three adult patients with SWS with their
CT and MRI findings.
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klinik spektruma sahiptir. Literatirde

piller malformasyon (Porto sarabi ren- cocukluk  ¢aginda  klinik  ve

ginde anjiom), beyinde kapiller venoz
malformasyon (leptomeningeal anjio-
matozis) ve okiler kapiller vendz mal-
formasyonun eslik ettigi glokom ile
karakterize bir nérokutanéz sendrom-
dur. Genellikle sporadik olarak ortaya
cikar ve cinsiyetler arasi siklik farks
yoktur. Hastalarin buytk
cogunlugunda yasamin ilk yillarinda
epileptik nébetler géralir. Bunun
disinda mental retardasyon, spastik
hemiparezi, bas agrisy, davranis
bozukluklari ve gérme alant defektleri
de stk gorilen semptomlardir (1).

SWS tanust genellikle cocukluk ¢aginda

tipik klinik ve gorintileme bulgular
ile konulur. Ancak nérolojik bulgular
basta olmak tizere, sendrom progresif
seyir gosterebilir ve eriskin ¢agda genis

gorintileme bulgular ile ilgili bircok
calisma mevcut olmasina ragmen
SWS'li eriskinlere ait veriler stnirhdir
(1). Bu yazida SWS tanili i¢ erigkin
hastayt kraniyal manyetik rezonans
gorintileme (MRG) ve bilgisayarh
tomografi (BT) bulgulart ile birlikte
sunmayt  amagladik.  Hastalardan
bilgilendirilmis hasta onami alinmugtir.

Olgu 1
Epilepsi nedeni ile takipli ve antiepileptik

ila¢ tedavisi alan 23 yasinda kadin
hastanin, 2,5 yasindan beri sag tarafli
fokal epileptik nobet ve bas agrist
sikayetleri Fizik
muayenede, yizinin sol yarisinda
Porto  sarabi  renginde  anjiom
saptandt. No&bet ve bas agrisi

mevcuttu.
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etiyolojisi  acisindan  klinigimizde
kontrastlt kraniyal MRG (1.5 Tesla
Excite, General Electrics, Milwaukee,
Wisconsin, USA) ve kraniyal BT (
Aquillion 16, Toshiba Medical
Systems, Otawara, Japan) ile tetkik
edildi. Kranial BT tetkikinde pariyetal
ve oksipital loblarda kalsifikasyonlar
ve atrofi mevcuttu (Sekil 1). Manyetik
Rezonans Goriintiileme tetkikinde ise
sol serebral hemisferde atrofiye eslik
eden sol koroid pleksusta biytime
saptandi. Intravenéz kontrast madde
enjeksiyonu sonrasinda sol serebral
hemisferde parietal ve oksipital
loblarda  belirgin ~ olmak  tzere
leptomeningeal ~ yogun  kontrast
tutulumu  izlendi. Solda internal
serebral venler belirginlesmisti.

tetkikinde, sag serebral hemisferde
yaygin kalsifikasyonlar ve sag kranium
kemiklerinde kalinlasma mevcuttu.

ileri degerlendirme  icin  yapilan
kontrastl kranial RG1.5 Tesla Excite,
General Electrics, Milwaukee,

Wisconsin, USA) tetkikinde ise sag
serebral hemisferde atrofi, kontrast
madde enjeksiyonu sonrasinda sagda
yaygin  leptomeningeal  kontrast
tutulumu ve internal serebral venlerde
genisleme saptandi  (Resim = 2-3).
Difizyon  agirlikli  goérintilerde
difiizyon kisitlanmasi saptanmadi. Her
iki hemisferde normal gorinimld
beyaz cevherden (NGBC) yapilan
Slctimler sag frontalde, oksipitalde ve
paritelde strast ile 865, 750, 886 x10-¢
mm?/s; solda ise sirastyla 770, 845,
703 x10-¢ mm?/s bulundu (Tablo 1).

Olgu 3

Sturge Weber Sendromu tanusi ile takipli
48 vyasinda erkek hasta, stk ndbet
gecirme sikayeti ile hastanemize bas-
vurdu. Fizik muayenede yiiz sol st ya-
ristnda kirmizi renkli anjiom saptandt.
Go6rme bozuklugu sikayeti olan has-
taya yapilan gz muayenesinde, solda
konjuktival hiperemi, sekonder glo-
kom ve makular 6dem sekeli mev-
cuttu. Nobet sikligr artan hastaya eti-
yoloji agisindan  kontrastl  kranial
MRG 1.5 Tesla Excite, General Elec-
trics, Milwaukee, Wisconsin, USA)
tetkiki yapildi. Kranial MRG’de sol
temporooksipital atrofi izlendi. Kont-
rast madde enjeksiyonu sonrasinda ali-
nan gorintilerde, sol temporooksipi-
talde leptomeningeal kontrast tutu-
lumu ve aymi tarafta koroid pleksusta
biiyiime saptand: (Resim 4). Diftizyon
agithikll géruntilerde difiizyon kisit-
lanmast saptanmadi. Her iki hemis-
ferde NGBC’den yapilan Slctimler sag
frontalde, oksipitalde ve paritelde si-
rast ile 829, 750, 659 x106 mm?/s;
solda ise strastyla 948, 890, 890 x10-¢
mm?/s bulundu (Tablo 1)

Sekil 1: Aksiyal BT kesitinde sol paryetooksi-
pitalde kalsifikasyon ve sol serebral hemis-
ferde atrofi

Sekil 2: Aksiyal T2 agirlikli MRG kesitinde
sag serebral hemisferde atrofi ve frontal lobda
kalsifikasyon ile uyumlu sinyalsiz alan

Olgu 2

Epilepsi nedeni ile dis merkezde takipli 20
yasindaki kadin hasta, bas agrist
sikayeti ile hastanemize basvurdu.
Antiepileptik  tedavi alan hastanin
Oykustinden 4 yildir nébetsiz takipte
oldugu 6grenildi. Fizik muayenede
yuzin sag yarisinda, alin ve burun
sirtint iceren kesimde kirmizi renkli
anjiom saptandi. Yapilan
elektroensefalografide sol
temporoparietal hafif epileptiform
anormallik saptand1. Hastaya
klinigimizde kontrastsiz kraniyal BT (
Aquillion 16, Toshiba Medical
Systems, Japan)  tetkiki
yapild1. Tomografi

Sekil 4: Aksiyal postkontrast T1 agirlikh ke-
sitte sol temporoksipital leptomeningeal anjio-
matozis ve ipsilateral koroid pleksusta asi-
metrik biyime

Sekil 3: Sagittal postkontrast T1 agirlikh MRG
goruntlsinde sag serebral hemisferde lepto-
meningeal anjiomatozis

Otawara,

Bilgisayarlt
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Tablo 1. Olgularin NGBC ADC degerleri ve
Schneider ve arkadaslarinin (10) bildirdikleri
yasa gore normal ADC degerleri

Normal ADC

Olgu2| Olgu3 Degeri (SS)
Sag FBC 865 829 720 (50)
Sag OBC 750 750 670 (50)
Sag PBC 886 659 670 (50)
Sol FBC 770 948 720 (50)
Sol OBC 845 890 670 (50)
Sol PBC 703 780 670 (50)

ADC: Apparent Diffusion Coefficient,

SS: Standart Sapma FBC: Frontal Beyaz Cevher,
OBC: Oksipital Beyaz Cevher,

PBC: Parietal Beyaz Cevher.

NGBC: Normal Gériiniimli Beyaz Cevher

Tartisma

Sturge Weber Sendromu, “ensefalotrige-
minal anjiomatozis” olarak da bilinen,
nadir gorilen bir nérokutanéz send-
romdur. Klasik klinik triadimnt ytizde
Porto sarabi renginde dogum lekest,
epilepsi ve glokom olusturur. Go6-
rilme sikligina ait toplum genelinde
guvenilir bir veri bulunmamakla bir-
likte, 1:20000-50000 olarak bildiril-
mektedir (1).

Sturge Weber Sendromu’nda ciltte, be-
yinde ve gézde goriilen vaskiler pato-
lojiler, embriyolojik vaskiler pleksu-
sun malformasyonundan kaynaklanir.
Embriyoda posterior telensefalon, pri-
mitif gz vezikilil ve fasiyal cilt endo-
dermine ait vaskiler yatak birbiri ile
yakin komsulukta olup bu dizeyde
olusan malformasyonun tipik SWS tri-
adinin olugmasina neden oldugu disi-
nilmektedir. Leptomeninkslerde g6-
rilen disik akimli anjiomatozise ge-
nellikle azalmis kortikal ven6z drenaj
ve geniglemis transmediiller venler es-
lik eder. Bozulmus vendz akim, arteti-
yel beslenme bozukluguna ve hipok-
siye neden olur. Bu degisikliklerin
olustugu alanlarda, tipik radyolojik g6-
runtileme bulgularint olusturan doku
kayb1 ve “tren yolu ray1” belirtisi ola-
rak adlandirilan kortikal distrofik kal-
sifikasyonlar gelisir (2).

Sturge  Weber
hemen hemen timi dogumda, yliziin
st kesiminde Porto sarabi renginde
dogum lekesine sahiptir. Ancak ciltte

Sendrom’lu  bireylerin

Intrakraniyal

vaskiler malformasyon ile dogan her
bireyin SWS’ye sahip olmadigi aklida
tutulmalidir (2). Ilk olguda trigeminal
sinitin oftalmik ve maksiller dalina
uyan kesimde; diger iki olguda ise
yalnizca oftalmik dala uyan kesimde
Porto  sarabi  renginde  anjiom
saptanmustir.

Vaskiiler malformasyonlar gézde konjuk-

tiva, koroid ve sklerayr etkileyebilir.
Glokom, en sik gorilen gbz kompli-
kasyonu olup SWS’li hastalarin yakla-
stk %30-70%ini etkiler (1). Ugiincii ol-
guda konjuktival hiperemi ve glokom
olarak ortaya ¢ikan g6z tutulumu mev-
cutken diger olgularda g6z bulgulart
yoktu. Sturge Weber Sendromu’nda
goriilen glokomun patofizyolojisinde,
vaskiler malformasyon nedeni ile
episkleral vendz basing artisinin rol
oynadig1 distinilmektedir (3).

Sturge Weber Sendromu’lu hastalarda te-

mel nérolojik semptom epilepsidir ve
hastalarin buyiik ¢ogunlugunda epi-
leptik nobetler gorilir. Bunun ya-
ninda bagagrisi, inme benzeri ataklar,
hemiparezi, mental retardasyon ve 6g-
renme guiclikleri gibi nérolojik prob-
lemler de ortaya cikabilir (4). Sunulan
¢ olguda da epilepsi 6ykiisit vardu.
Bunun yaninda birinci ve ikinci olgu-
larda ek olarak bas agris1 mevcuttu.
Eriskin SWSli hastalarda bas agrisi
gorillme orant cocuklara kiyasla daha
siktir. Kossoff ve arkadaslarinin (4)
yaptigl c¢alismada, SWS hastalarinda
migren benzeri bas agrilarinin normal
populasyona oranla, kadin cinsiyette
kismen daha sik olmak tizere, bes kat
daha sik gorildigi ve en az epilepsi
kadar 6nemli bir sorun oldugu bildiril-
mistir. Sunulan iki kadin olguda da bas
agrist sikayeti vardi ve ikinci olgunun
hastaneye basvurma sikayeti bas agri-
stydt.

tutulumun
degerlendirilmesinde radyolojik
gorintileme biytik 6nem tasir. Beyin
parankimindeki kalsifikasyonlar en iyi
kranial ~ BT
saptanabilir.

incelemeleri ile

Ancak  intrakraniyal

tutulumun yayginligint ve derecesini
degerlendirmede  en iyi yontem
kontrastl kranial MRG
incelemeleridir. Serebral atrofi,
leptomeningeal anjiomatozis,
serebral  ve
venler ve koroid
pleksusta asimetrik buyime, en iyi
kranial MRG  incelemeleri ile
gosterilebilir. Tipik bulgularin
gosterilmesi  icin  kullanilan
sekans kontrast sonrast alinan T1
agirlikl gorintiilerdir. Yakin zamanda
yapilan susceptibility
weighted imaging (SWI)

erken

genislemis  internal

transmediiller

temel

calismalar,
sekansin
dénemde genislemis
transmediller ve  periventrikiler
venlerin saptanmasinda daha dstin
oldugunu gostermistir  (5). Ancak
leptomeninksleri ve koroid pleksusu
degerlendirmede  postkontrast  T1

agirhikl seriler 6nemini korumaktadir.

Temel intrakraniyal bulgu olan leptome-

ningeal anjiomatozis, genellikle yz-
deki anjiom ile ayn1 tarafta gorilar. Ti-
pik olarak oksipital ve parietal loblari
tutar; ancak tim serebral hemisferi de
tutabilir. Sunulan i¢ olguda da lepto-
meningeal anjiomatozis yiizde anjio-
mun bulundugu taraf ile ipsilateral g6-
rulmekteydi. Birinci olguda tipik tutu-
lum lokalizasyonu olan parietal ve ok-
sipital loblarda, G¢tincii olguda tempo-
ral ve oksipital loblarda, ikinci olguda
ise tim serebral hemisferde tutulum
mevcuttu. Yapilan bir calismada MRG
ile saptanan vaskiler lezyonlarin yay-
ginligy ile epileptik nébetlerin baslama
yast arasinda iliski bulunmustur; ancak
nébetlerin sikligs ve sekonder jenera-
lize n6bet gecirme olasiligt ile anlaml
iliski saptanmamistir (6). Bu veriyi des-
tekler sekilde, ikinci olgumuzda he-
misferik tutulum mevcutty;
hasta antiepileptik tedavi ile dort yildir
nébetsiz takip edilmekteydi.

ancak

Sturge Weber Sendromu’nda  genislemis

ve transmeduller
venler ile koroid pleksusta biiyime de
kranial MRG ile saptanabilir (5,6). Ug
olguda da genislemis internal serebral
venler mevcuttu. Birinci ve Uglinci

internal serebral
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olguda ise eslik eden koroid pleksus
biytimesi saptandi.

Sturge Weber Sendromu’nda 6nemli kli-

nik komponentlerden biri de mental
retardasyondur. Mental retardasyon
cogunlukla direngli epileptik nébet-
letle iligkilendirilmektedir; ancak no-
betlerin medikal tedavi ile kontrol al-
tina alindigt durumlarda dahi kognitif
fonksiyonlarda gerileme  goriilebil-
mektedit . Bu durum beyaz cevherde
progresif doku kaybinin mental retar-
dasyon gelisimine katkida bulundu-
gunu distndirmektedir. Yapilan bir
calismada, SWS’li hastalarda konvan-
siyonel MRG sckanslarinda normal
olarak degerlendirilen beyaz cevher-
den yapilan goriinir diftizyon katsayisi
(apparent diffusion coefficient: ADC)
Olcimleri  saglikli  bireylerin  ayni
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