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 Özet 
Bu çalışmada Sturge-Weber sendromu (SWS) tanısı ile izlenen olguların klinik ve radyolojik olarak değerlendirilmesi amaçlandı. 
SWS tanısı konulan 11 olgunun klinik özellikleri, nörolojik ve göz muayene bulguları, elektroensefalografi ve kranial görüntüleme 
bulguları hasta takip dosyalarından geriye dönük olarak incelendi. Çalışma için Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi etik kurul onayı 
(07.08.2012/486) alındı. Çalışmaya ortalama yaşları 61.82 ± 39.73 arasında değişen (16-132 ay) 11 olgu alındı. Olguların başvuruda 
en sık gözlenen yakınmaları, konvülsiyon ve yüzde leke idi. Porto şarabı lekesi tüm olgularda gözlendi. Epilepsi, psikomotor gerilik, 
hemiparezi ve glokom en sık gözlenen bulgulardı. Beyin Tomografisinde (BT) 6 olguda kalsifikasyon saptandı. Kranial manyetik 
rezonans görüntülemede (MRG), 9 olguda serebral atrofi, 7 olguda leptomeningeal anjiyoma, 5’er olguda kalvaryal kalınlaşma ve 
genişlemiş koroid pleksus, 3’er olguda da koroid pleksus kisti ve venöz anormaliler saptandı. Porto şarabı lekesi, epilepsi, hemiparezi, 
psikomotor gerilik, glokom, kortikal kalsifikasyon, serebral atrofi ve leptomeningeal anjiyoma en sık saptanan bulgulardı. 
Anahtar kelimeler: Çocuk; manyetik rezonans görüntüleme; porto şarabı lekesi; Sturge-Weber sendromu. 
 
Abstract 
In this study,we aimed to evaluate the clinical and neuroimaging features in children with Sturge-Weber syndrome (SWS). Eleven 
patients with SWS were included in this study. Chart analysis, clinical evaluation, neurological and ophthalmological examinations, 
electroencephalographic and neuroimaging studies were evaluated retrospectively. The study approved by the Erciyes University 
Faculty of Medicine Ethics committee (07.08.2012/486). The mean age was 61.82 ± 39.73 months (range from 16 to 132 months ). 
The most common symptoms were convulsion and facial angioma. Port-wine stains was observed in all cases. Epilepsy, hemiparesis, 
psychomotor retardation and glaucoma were the most common issues. Cortical calcifications on cranial tomography (CT) scan was 
present in 6 cases. On magnetic resonance imaging (MRI) of cranial, there were cerebral atropy in 9 cases, leptomeningeal angioma in 
7 cases, diploic proimence in 5 cases, enlargement of the choroid plexus in 5 cases, choroid plexus cyst in 3 cases and venous 
anomalies in 3 cases. Port-wine stains, epilepsy, hemiparesis, psychomotor retardation, glaucoma, cortical calcifications on CT, 
cerebral atrophy and leptomeningeal angiomatosis on MRI were the most frequent features of patients with Sturge-Weber syndrome in 
this series. 
Keywords: Child; magnetic resonance imaging; port-wine stains; Sturge-Weber syndrome. 
 

 

 

Giriş  
Sturge-Weber sendromu (SWS), ensefalotrigeminal 
anjiyomatozis olarak da isimlendirilen 40000-50000 
canlı doğumda bir görülen nadir bir nörokutanöz 
hastalıktır. Santral sinir sistemi, göz ve yüzü içine alan 
anjiyomlar ile karakterizedir. Etiyolojisi 
bilinmemektedir. Bazı araştırmacılar bu durumun 
vasküler pleksusun gerilemesinde bozukluk sonucunda 
oluştuğunu ileri sürmektedir (1). Yüzde sıklıkla 
trigeminal sinir alanında görülür. Anjiyomların 
etkilediği alanlara göre üç tipe ayrılır. Tip I klasik 
‘‘şarap lekesi’’ olarak isimlendirilen, kutanöz fasiyal 
malformasyonla giden ve glokom gibi oküler anomaliler 
olsun ya da olmasın intrakranial leptomeningeal 
malformasyonların izlendiği en sık görülen tiptir. Tip II, 
kutanöz fasiyal malformasyon ve glokomun olabildiği 
ancak beyinle ilgili anormalliğin görülmediği tiptir. Tip 
III, kutanöz ve gözle ilgili malformasyonların eşlik 
etmediği leptomeningeal anjiyomatozisle karakterizedir. 
Bazı araştırmacılar Tüberoz skleroz ve SWS’u 
birlikteliğini Tip IV olarak kabul etmektedir (2, 3).  
Literatürde çocukluk çağı SWS olgularının 

değerlendirildiği çalışmalar sınırlıdır. Bu çalışmada 
SWS tanısı alan olguların klinik ve radyolojik 
bulgularının literatür bilgileriyle tartışılması amaçlandı. 
 
Gereç ve Yöntemler 

Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi 07/08/2012 tarih ve 
486 sayılı etik kurul onayı ile gerçekleştirilen bu 
çalışmada Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk 
Nöroloji polikliniğinde 2003-2011 yılları arasında tetkik 
edilerek SWS tanısı konulan 11 olgunun klinik ve 
radyolojik özellikleri Helsinki deklarasyonu 2008 
prensiplerine uygun olarak değerlendirildi. Olguların 
yaş, cinsiyet, başvuru yakınması, aile hikâyesi, fizik 
muayene bulguları ve dosya bilgileri yeniden incelendi. 
Radyolojik olarak kranial Manyetik Rezonans 
Görüntüleme (MRG) ve Beyin Tomografi (BT) 
bulguları geriye dönük olarak iki ayrı pediatrik radyolog 
tarafından değerlendirildi. 
 
Kayıt bilgileri yeterli olan olguların verileri “SPSS for 
Windows version 15.0” istatistik paket programı 
kullanılarak değerlendirildi. Tanımlayıcı istatistiklerde 
değişkenlik ölçütü ortalama ± standart hata olarak 
verildi. 
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Sonuçlar 

Çalışmaya 2’si (%18.2) erkek ve 9’ü (%81.8) kız olmak 
üzere 11 olgu alındı. Olguların ortalama yaşları 61.82 ± 
39.73 ay (minimum-maksimum:16– 132 ay, ortanca: 

48.00 ay) idi. Olguların %90.9’una bir yaşından önce, 
%36.4 olguya yaşamın ilk bir ayı içerisinde SWS tanısı 
konulduğu saptandı. Çalışmaya alınan olguların 
demografik ve klinik özellikleri Tablo 1’de verildi. 

 
Tablo 1. Sturge-Weber sendromlu hastaların demografik ve klinik özellikleri. 
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1 36 12A K Yüzde leke Sağ Ø Ø + Ø Ø  Ø / Ø FEA FB 

2 16 17G K Yüzde leke Sağ Ø Ø + + +  Ø / Ø FEA FB 

3 48 4A K Konvülsiyon Sağ Ø Ø + + Ø  + / Ø FEA FB,VPA,CLZ 

4 72 10G K Yüzde leke Sol + Ø + + Ø  Ø / Ø FEA FB,KBZ,CLZ 

5 36 3A K Konvülsiyon Sağ Ø Ø + + Ø  Ø / Ø FEA FB,KBZ 

6 132 5A K Konvülsiyon Sol + Dudak-dil + + Ø  + / Ø FEA TPX, OKB,CLB 

7 60 1G K Konvülsiyon Bilateral + Dudak-dil + + +  Ø / Ø MEA FB,OKB,CLZ 

8 96 5A K Konvülsiyon Sol Ø Ø + + + +/ Ø FEA FB,FN, KBZ 

9 36 4G K Yüzde leke Sol Ø Ø + + + +/ Ø FEA FN, FB, LEV  

10 24 6A E Konvülsiyon Sağ Ø Ø + Ø +  Ø / Ø FEA FB,KBZ 

11 124 96A E Yüzde leke Sağ Ø Ø Ø Ø Ø  + / Ø N Ø 

A; Ay,  CLZ;Clonazepam, CLB; Clobazam, E; Erkek, EEG: Elektroensefalografi,  FEA; Fokal Epileptiform Anomali, FB;Fenobarbutal, FN; Fenitoin, G; Gün, K; Kız, KBZ; 

Karbamazepin, LEV; Levatrasetam, MEA; Multifokal Epilepriform Anomali, N; Normal, OKB; Okskarbamazepin, VPA; Valporoik asit, TPX; Topramat, +; Var, Ø;Yok 

. 

 
Tablo 2. Sturge-Weber sendromlu hastaların kranial görüntüleme bulguları. 
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+ 

(SP) 

2 P Sağ 
F, T, Pr, 

Ok 
+ Ø Ø Ø + Ø Ø Ø + Ø SSD Ø 

3 P Sağ 
F, T, Pr, 

Ok 
+ Ø + Ø Ø Ø Ø Ø Ø Ø Ø Ø 

4 P Sol Pr, Ok + + + Ø + + Ø Ø + Ø Ø + 
5 P Sağ T, Pr, Ok + + Ø Ø + + Ø Ø + + Ø Ø 

6 P Sol 
F, T, Pr, 

Ok 
+ + + + + Ø Ø Ø + + Ø + 

7 P Bilateral 
* F, T, Pr, 

Ok 
+ + + + + Ø Ø Ø + Ø Ø + 

8 P Sol Pr, Ok + + + Ø Ø Ø Ø Ø Ø Ø Ø + 
9 P Sol F, Pr, Ok + Ø + Ø Ø Ø Ø Ø Ø + Ø Ø 
10 P Sağ Pr, Ok + Ø + + Ø + Ø Ø Ø Ø Ø + 
11 N Ø Ø Ø Ø Ø Ø Ø Ø Ø Ø Ø Ø KSP Ø 

BT; Beyin Tomografisi, F; Frontal, KSP; Kavum Septum Pellisidum, MRG;Manyetik Rezonans Görüntüleme, N; Normal, Ok; Oksipital, P; Patolojik, Pr;Parietal, 

SSD; Sağ Serebellar Displazi, T; Temporal,  SP; Sağ parietal +; Var,  Ø;Yok,  *; 7 nolu olguda sol hemisfer forntal, temporal, parieatal, oksipital lob ile sağ hemisfer 

frontal lobda belirgin tutulum saptandı. 

 
 
Olguların en sık gözlenen başvuru yakınmaları; 6 olguda 
(%54.5) konvülsiyon ve 5 olguda (%45.5) yüzde leke 
idi. Altı (%54.5) olguda sağ, 4 olguda (%36.4) sol, bir 
olguda (%9.1) bilateral fasiyal anjiyom (porto şarabı 
lekesi ya da nevus flammeus) saptandı. Resim 1’de 
fasiyal anjiyom saptanan bir olgunun yüz görüntüsü 
verildi. Üç olguda (%27.3) gövde ve ekstremitede porto 
şarabı renginde anjiyom saptandı. Psikomotor gerilik 8 
olguda (%72.7), hemiparezi ve glokom 5’er (%44.5) 
olguda saptandı. İki olguda (18.2) visseral organ 
tutulumu saptanırken, konvülsiyon 10 olguda (%90.9) 
konvülsiyon gözlendi. Konvülsiyon nedeni ile 6 olgu 
(%54.5) 3’lü antiepileptik ilaç kombinasyonu, 2 olgu 
(%18.2) 2’li antiepileptik ilaç kombinasyonu, 2 olgu 

tekli antiepileptik ilaç tedavisi kullanmaktaydı. 
Konvülsiyon gözlenen olguların 9’unda 
Elektroensefalografi’de (EEG) fokal epileptiform 
anomali (FEA), bir olguda da multifokal epileptiform 
anomali (MEA) saptandı.  
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Resim 1. Sturge Weber sendromlu bir hastanın yüz görünümü 
(Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi Pediatrik Nöroloji Bilim 
Dalı arşivinden) 

Kranial görüntülemede 9 olguda (%81.8) kranial 
manyetik rezonans görüntülemede (MRG), 6 olguda 
(%54.5) beyin tomografisinde (BT) patolojik bulgu 
saptandı. Bir olguda BT ve kranial MRG’de her hangi 
bir patoloji saptanmadı. Bu olguya glokom ve fasiyal 
anjiyoma (Porto şarabı lekesi ya da nevus flammeus) 
birlikteliği ile SWS tip 2 tanısı kondu. Olguların kranial 
görüntüleme bulguları Tablo 2’de verildi.  
 
BT’de  6 olguda (%54.5) kalsifikasyon saptandı (Resim 
2A). Kranial MRG’de 4 olguda (%36.4) sağ, 4 olguda 
(%36.4) sol, bir olguda her iki hemisferin etkilendiği, en 
sık tutulan lobların parietal ve oksipital loblar olduğu 
(%81.8) gözlendi. İki olgunun (%18.2) kranial MRG 
incelemesi normaldi. Dokuz olguda (%81.2) serebral 
atrofi ( Resim 2B),  7 olguda (%63.6) leptomeningeal 
boyanma (Resim 3), 5’er olguda (%45.5) kalvaryal 
kalınlaşma, ventriküler dilatasyon ve koroid pleksusta 
genişleme, 3 olguda (%27.3) distrofik kalsifikasyon,  3 
olguda (%27.3) venöz anomali (Resim 2B), 3 olguda da 
(%27.3) koroid pleksus kisti saptandı. 
 
Tartışma 

SWS yüzde şarap renginde anjiyom ve aynı tarafta 
leptomeningeal anjiyom ile karakterize sporadik bir 
hastalıktır. Erkek ve kızlar genelde eşit oranda etkilenir 
(4). Bu çalışmada olguların 2’si (%18.2) erkek ve 9’ü 
(%81.8) kız idi. Bu bulgu olgu sayısının kısıtlı olması ile 
ilişkili olabilir. 

 
SWS’unda en sık gözlenen bulgu olan fasiyal anjiyom 
(Porto şarabı lekesi) çoğunlukla doğumda izlenir; 
zamanla kalınlaşıp nodüler bir doku haline gelebilir. 
Komşu kemik ve bağ dokusunda reaktif hipertrofi 
oluşabilir. SWS’lu çocukların %5-15 kadarında ciltte her 
hangi bir bulgu olmaksızın leptomeningeal 
malformasyonlar olabilir. Leptomeningeal anjiyom tipik 
olarak unilateral fasiyal nevüsün ipsilateralinde 
bulunmakla birlikte bazen unilateral kutanöz nevüsle 
beraber de olan bilateral beyin lezyonları en az %15 
hastada meydana gelebilir (5,6). Bu çalışmada 6 (%54.5) 
olguda sağ, 4 olguda (%36.4) sol, bir olguda (%9.1) 
bilateral fasiyal anjiyom saptandı. Altı olguda (%54.5) 
ipsilateral, bir olguda (%9.1) bilateral leptomeningeal 
anjiyom saptandı. 
 
Anjiyomalar dudaklar, diş eti, damak, dil, farenks ve 
larenks gibi yüzün diğer bölümleri, ense, boyun, gövde, 
kol ve bacaklarda da görülebilmektedir (7,8). Bu 
çalışmada 3 olguda (%27.3) gövde ve ekstremitede, 2 
olguda da (%18.2) dil ve dudakta anjiyoma saptandı. 
 
Oküler koroidal mebran anjiyomaları nedeniyle 
hastaların yaklaşık %25-71’ inde glokom gelişir (9-11). 
Yapılan bir çalışmada glokomun 51 hastanın 26’sında 2 
yaş civarında başladığı gösterilmiştir (10). Glokom 
geliştirme riski infantil çağda ilk pikini ve ileri çocukluk 
döneminde ikinci pikini yapar. Bazı yenidoğanlarda ön 
kamara açısı anomalisine bağlı buftalmus (büyümüş 
glob) ve amliyopi mevcuttur. Diğer çocuklarda glokom 
sonradan gelişir ve eğer tedavi edilmez ise körlüğe yol 
açar. Gözde ayrıca iris heterokromisi, strabismus, optik 
atrofi, ve genişlemiş retinal damarlar da görülebilir (9-
11). Bu çalışmada 5 (%44.5) olguda glokom saptandı. 
Diğer göz anormallikleri tespit edilmedi.  
 
Epileptik nöbetler, mental reterdasyon ve fokal nörolojik 
bozukluklar SWS’nin ana nörolojik anomalileridir. 
Semptomların başlangıç yaşı ve klinik ciddiyeti 
değişkendir, fakat 2 yaş öncesinde nöbet başlangıcı 
ileride mental reterdasyon ve refrakter epilepsi ihtimalini 
artırır. Hastaların yaklaşık %50-60’ında psikomotor 
gelişme geriliği veya mental reterdasyon görülür. Hiç 
nöbet geçirmemiş çocuklar genellikle normal bir zekaya 
sahip olmakla beraber mental reterdasyon yada 
psikomotor gerilik refrakter nöbetli çocuklarda sıktır (1-
5). Unilateral lezyonu olan SWS’li hastaların %72-
80’ninde, bihemisferik tutulumu olanların %93’ünde 
nöbetler izlenir.  Doğumdan yetişkin çağa kadar olan 
dönemde nöbetler başlayabilir, fakat nöbetlerin %75’i 
ilk bir yıl içinde, %86’sı 2 yaşta ve %95’i 5 yaşından 
önce başlar (1-5,12).  Bu çalışmada da 10 olguda 
(%90.9) 1 yaşından önce, 4 olguda (%36.4) ise yaşamın 
ilk bir ayı içerisinde konvülsiyon gözlendi. Bu olguların 
8’inde (%72.7) psikomotor gelişme geriliği saptandı. 
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Resim 2. Sentrum semiovale düzeyinden geçen aksiyel BT kesitinde sol serebral hemisferde atrofi, yoğun parankimal 
kalsifikasyonlar ve kalvaryal kalınlaşma izlenmektedir (A). Lateral ventriküller düzeyinden geçen aksiyel T2A MR görüntüsünde 
sol serebral hemisferde atrofi, sol lateral ventrikülde dilatasyon ve kalvaryal kalınlaşma izlenmektedir. Periventriküler alanda 
hipointens dilate ve tortiyöz anomalik venleri temsil eden hipointens “flow void”ler izlenmektedir (B). 

 

 

Resim 3. Lateral ventrikül düzeyinden geçen aksiyel kontrastlı 
T1A görüntüde sağ serebral hemisfer posteriorunda yaygın 
leptomeningeal kontrast tutulumu izlenmektedir. Sağda koroid 
pleksusta genişleme ve yoğun kontrastlanma mevcuttur. 

Fokal motor nöbetler veya jeneralize tonik-klonik 
nöbetler SWS’de en sık görülen nöbet tipidir. Diğerleri 
infantil spazm, miyoklonik nöbetler ve atonik 

nöbetlerdir. Daha ileri yaştaki çocuklar ve yetişkinler 
kompleks parsiyel ve fokal motor nöbet geçirme 
eğilimindedirler. Çoğu olguda EEG’de fokal, multifokal 
epileptiform anomaliler gözlenebilir. En sık fokal 
epileptiform anomaliler gözlenir. Etkilenen hemisferde 
elektroserebral aktivitenin amplitud ve frekansında 
düşüklük tespit edilir. Çoğu hastada nöbetleri kontrol 
altına almak için çoklu antiepileptik ilaç kullanmak 
gerekir. Dirençli nöbetleri olan antiepileptik tedaviye 
yanıtsız olgularda fokal kortikal rezeksiyon, 
hemisferektomi veya kallozotomi gibi cerrahi tedaviler 
gerekli olabilir (1-6, 12-15). Bu çalışmadaki olguların 9’ 
unda EEG’ de fokal epileptiform anomali (FEA), bir 
olguda da multifokal epileptiform anomali (MEA) 
saptandı. Bir olguda konvülsiyon ve kranial tutulum 
gözlenmez iken, 6 olgu (%54.5) dirençli nöbetleri 
nedeni ile 3’lü antiepileptik  ilaç kombinasyon tedavisi 
kullanmaktaydı. 
 
Hemiparezi kalıcı ya da geçici olabilir. Geçici 
hemiparezi genellikle nöbetlerle beraber akut başlar. 
Genellikle postiktal kuvvetsizliğe bağlanan hemiparezi 
geçicidir veya postiktal defisit için tipik olan birkaç 
saatten uzun sürer. Bazı çocuklar nöbet olmadan, ya 
transient iskemik atağa benzer kuvvetsizlik atakları veya 
kalıcı defisitle beraber inme benzeri tek epizodlu 
kuvvetsizlik ile gelebilirler. Hem hemiparezi hem de 
nöbeti olan çocuklarda hangisinin önce başladığını 
bilmek zordur. Her hasta geçici fokal bulgulara sahip 
olmayabilir (1-8). Bu çalışmada kalıcı hemiparezi 5 
(%44.5) olguda saptanırken, geçici hemiparezi 
olgularımızda gözlemedik.  
 
BT’de fasiyal anjiyoma ile ipsilateral hemisferde atrofi 
ve giral kalsifikasyon en sık gözlenen bulgudur (1). En 
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sık etkilenen loblar parietal ve oksipital lobdur. Giral 
kalsifikasyonu göstermede MRG’den üstün bir tetkik 
olmasına rağmen yenidoğan ve infantlarda BT normal 
olabilir. Özellikle 2 yaşından sonra BT’de 
kalsifikasyonların gösterilme olasılığının yaş ile birlikte 
artığı belirtilmektedir (1, 4, 5, 16-18).  
 
Terjman ve arkadaşları (19) 14 olguyu değerlendirdikleri 
çalışmalarında BT ‘de 12 olguda kalsifikasyon 
saptamışlardır. Bu çalışmada BT’de 6 olguda (%54.5) 
giral kalsifikasyon saptandı. En sık etkilenen loblar 
%81.8 oranında parietal ve oksipital loblar idi. Bir 
olguda kranial MRG tetkiği normal iken BT de 
kalsifikasyon gözlenmesi ile tanı konuldu. 
 
Kranial MRG’de T1 ve T2 baskılı görüntülerde serebral 
atrofi, kalvaryal kalınlaşma, ventriküler dilatasyon, 
venöz anormaliler, genişlemiş korid pleksus ve koroid 
pleksus kisti gözlenebilir. En yaygın gözlenen bulgu 
kortıkal atrofidir. Distrofik kalsifikasyonlar T2 gradient-
eko görüntülerde saptanabilir. Kontrastlı MRG’de diffüz 
pial kontrastlanma leptomeningeal anjiyoma tanısında 
ve SWS tanısını doğrulamada en duyarlı radyolojik tanı 
yöntemidir (20-27). Bu çalışmada kranial MRG’de 4 
olguda (%36.4) sağ, 4 olguda (%36.4) sol, bir olguda her 
iki hemisferin etkilendiği gözlendi. İki olgunun (%18.2) 
kranial MRG tetkiği normaldi. Dokuz olguda (%81.2) 
kortikal atrofi, 7 olguda (%63.6) leptomeningeal 
boyanma, 5’er olguda (%45.5) kalvaryal kalınlaşma, 
ventriküler dilatasyon ve koroid pleksusta genişleme, 3 
olguda (%27.3) distrofik kalsifikasyon, 3 olguda 
(%27.3) venöz anomali, 3 olguda da (%27.3) koroid 
pleksus kisti saptandı. Literatürle uyumlu olarak en sık 
gözlenen bulgular kortikal atrofi ve leptomeningeal 
kontrastlanma idi. 
 
Sonuç olarak porto şarabı lekesi, epilepsi, psikomotor 
gerilik, hemiparezi, glokom, kotikal atrofi ve 
leptomeningeal kontrastlama SWS’unda en sık gözlenen 
bulgular idi. Yüzde fasiyal anjiyoma nedeni ile başvuran 
olgularda kranial görüntüleme ve dikkatli göz muayenesi 
yapılmalıdır. Bu olguların kranial görüntüleme ve göz 
muayene bulguları normal olsa bile SWS yönünden 
takiplerinde dikkatli olunmalıdır. 
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