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Ozet

Bu ¢aligmada Sturge-Weber sendromu (SWS) tanisi ile izlenen olgularin klinik ve radyolojik olarak degerlendirilmesi amaglandi.
SWS tanis1 konulan 11 olgunun klinik 6zellikleri, ndrolojik ve g6z muayene bulgulari, elektroensefalografi ve kranial goriintiileme
bulgulart hasta takip dosyalarindan geriye doniik olarak incelendi. Calisma igin Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi etik kurul onayi
(07.08.2012/486) alindi. Caligmaya ortalama yaslart 61.82 + 39.73 arasinda degisen (16-132 ay) 11 olgu alindi. Olgularin bagvuruda
en sik gozlenen yakimalari, konviilsiyon ve yiizde leke idi. Porto sarabi lekesi tiim olgularda gozlendi. Epilepsi, psikomotor gerilik,
hemiparezi ve glokom en sik gozlenen bulgulardi. Beyin Tomografisinde (BT) 6 olguda kalsifikasyon saptandi. Kranial manyetik
rezonans gorintilemede (MRG), 9 olguda serebral atrofi, 7 olguda leptomeningeal anjiyoma, 5’er olguda kalvaryal kalinlasma ve
genislemis koroid pleksus, 3’er olguda da koroid pleksus kisti ve vendz anormaliler saptandi. Porto sarabi lekesi, epilepsi, hemiparezi,
psikomotor gerilik, glokom, kortikal kalsifikasyon, serebral atrofi ve leptomeningeal anjiyoma en sik saptanan bulgulardi.

Anahtar kelimeler: Cocuk; manyetik rezonans goriintilleme; porto sarabi 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
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this series.

Keywords: Child; magnetic resonance imaging; port-wine stains; Sturge-Weber syndrome.

Giris

Sturge-Weber sendromu (SWS), ensefalotrigeminal
anjiyomatozis olarak da isimlendirilen 40000-50000
canli dogumda bir gorilen nadir bir nérokutandz
hastaliktir. Santral sinir sistemi, goz ve yiizii i¢ine alan
anjiyomlar ile karakterizedir. Etiyolojisi
bilinmemektedir. Bazi aragtirmacilar bu durumun
vaskiiler pleksusun gerilemesinde bozukluk sonucunda
olustugunu ileri siirmektedir (1). Yiizde siklikla
trigeminal sinir alaninda  goriiliir.  Anjiyomlarin
etkiledigi alanlara gore ii¢ tipe ayrilir. Tip I klasik
“‘sarap lekesi’’ olarak isimlendirilen, kutandz fasiyal
malformasyonla giden ve glokom gibi okiiler anomaliler
olsun ya da olmasin intrakranial leptomeningeal
malformasyonlarin izlendigi en sik goriilen tiptir. Tip II,
kutandz fasiyal malformasyon ve glokomun olabildigi
ancak beyinle ilgili anormalligin goriilmedigi tiptir. Tip
III, kutandz ve gozle ilgili malformasyonlarin eslik
etmedigi leptomeningeal anjiyomatozisle karakterizedir.
Bazi arastrmacilar Tiiberoz skleroz ve SWS’u
birlikteligini Tip IV olarak kabul etmektedir (2, 3).
Literatirde ~ c¢ocukluk  ¢agt  SWS  olgularinin
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degerlendirildigi ¢alismalar smirlidir. Bu ¢alismada
SWS tamst alan olgularin klinik ve radyolojik
bulgularinin literatiir bilgileriyle tartisilmast amaglandi.

Gereg ve Yontemler

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi 07/08/2012 tarih ve
486 sayili etik kurul onayr ile gerceklestirilen bu
calismada Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Noroloji polikliniginde 2003-2011 yillar1 arasinda tetkik
edilerek SWS tanist konulan 11 olgunun klinik ve
radyolojik Ozellikleri Helsinki deklarasyonu 2008
prensiplerine uygun olarak degerlendirildi. Olgularin
yas, cinsiyet, bagvuru yakinmasi, aile hikayesi, fizik
muayene bulgular1 ve dosya bilgileri yeniden incelendi.
Radyolojik  olarak  kranial ~Manyetik Rezonans
Goriintiileme (MRG) ve Beyin Tomografi (BT)
bulgular1 geriye doniik olarak iki ayr1 pediatrik radyolog
tarafindan degerlendirildi.

Kayit bilgileri yeterli olan olgularin verileri “SPSS for
Windows version 15.0” istatistik paket programi
kullanilarak degerlendirildi. Tanimlayict istatistiklerde
degiskenlik Olgiitii ortalama =+ standart hata olarak
verildi.
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Sonuclar

Calismaya 2’si (%18.2) erkek ve 9’1 (%81.8) kiz olmak
tizere 11 olgu alindi. Olgularin ortalama yaslar1 61.82 +
39.73 ay (minimum-maksimum:16— 132 ay, ortanca:

48.00 ay) idi. Olgularin %90.9’una bir yasindan once,
%36.4 olguya yasamin ilk bir ay1 igerisinde SWS tanisi
konuldugu saptandi. Calismaya alman olgularin
demografik ve klinik 6zellikleri Tablo 1°de verildi.

Tablo 1. Sturge-Weber sendromlu hastalarin demografik ve klinik ézellikleri.
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1 36 12A K Yiizde leke Sag [%] [%] + %] [9] Q0 FEA FB
2 16 17G K Yiizde leke Sag [%] [%] + + + Q0 FEA FB
3 48 4A K Konviilsiyon Sag [%] [%] + + (%] +/0 FEA FB,VPA,CLZ
4 72 10G K Yiizde leke Sol + [%] + + [9] Q0 FEA FB,KBZ,CLZ
5 36 3A K Konviilsiyon Sag [%] %] + + [9] Q0 FEA FB,KBZ
6 132 SA K Konviilsiyon Sol + Dudak-dil + + %] +/0 FEA TPX, OKB,CLB
7 60 1G K Konviilsiyon Bilateral + Dudak-dil + + + /0 MEA FB,OKB,CLZ
8 96 SA K Konviilsiyon Sol (%] [%] + + + + O FEA FB,FN, KBZ
9 36 4G K Yiizde leke Sol [%] 4] + + + + O FEA FN, FB, LEV
10 24 6A E Konviilsiyon Sag [%] [%] + [%] + Q0 FEA FB,KBZ
11 124 96A E Yiizde leke Sag (%] (%] %] (%] ] +/0 N (%]

A; Ay, CLZ;Clonazepam, CLB; Clobazam, E; Erkek, EEG: Elektroensefalografi, FEA; Fokal Epileptiform Anomali, FB,; Fenobarbutal, FN; Fenitoin, G; Giin, K; Kiz, KBZ;
Karbamazepin, LEV; Levatrasetam, MEA; Multifokal Epilepriform Anomali, N; Normal, OKB; Okskarbamazepin, VPA; Valporoik asit, TPX; Topramat, +; Var, @;Yok

Tablo 2. Sturge-Weber sendromlu hastalarin kranial gériintiileme bulgular1.

Kranial MRG BT
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BT; Beyin Tomografisi, F; Frontal, KSP; Kavum Septum Pellisidum, MRG;Manyetik Rezonans Gériintiileme, N; Normal, Ok; Oksipital, P; Patolojik, Pr;Parietal,
SSD; Sag Serebellar Displazi, T, Temporal, SP; Sag parietal +; Var, 0;Yok, *: 7 nolu olguda sol hemisfer forntal, temporal, parieatal, oksipital lob ile sag hemisfer
frontal lobda belirgin tutulum saptand:.

Olgularm en sik gézlenen bagvuru yakinmalari; 6 olguda
(%54.5) konviilsiyon ve 5 olguda (%45.5) yiizde leke
idi. Alt1 (%54.5) olguda sag, 4 olguda (%36.4) sol, bir
olguda (%9.1) bilateral fasiyal anjiyom (porto sarabi
lekesi ya da nevus flammeus) saptandi. Resim 1’de
fasiyal anjiyom saptanan bir olgunun yiiz goriintiisii
verildi. Ug olguda (%27.3) gévde ve ekstremitede porto
sarabi renginde anjiyom saptandi. Psikomotor gerilik 8
olguda (%72.7), hemiparezi ve glokom 5’er (%44.5)
olguda saptandi. ki olguda (18.2) visseral organ
tutulumu saptanirken, konviilsiyon 10 olguda (%90.9)
konviilsiyon gozlendi. Konviilsiyon nedeni ile 6 olgu
(%54.5) 3’lu antiepileptik ilag kombinasyonu, 2 olgu
(%18.2) 2’1i antiepileptik ilag kombinasyonu, 2 olgu
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tekli antiepileptik ilag tedavisi kullanmaktaydi.
Konviilsiyon gbzlenen olgularin 9’unda
Elektroensefalografi’de (EEG) fokal epileptiform
anomali (FEA), bir olguda da multifokal epileptiform

anomali (MEA) saptandi.
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Resim 1. Sturge Weber sendromlu bir hastanin yiiz goriinimi
(Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Noroloji Bilim
Dali argivinden)

Kranial goriintilemede 9 olguda (%81.8) kranial
manyetik rezonans goriintilemede (MRG), 6 olguda
(%54.5) beyin tomografisinde (BT) patolojik bulgu
saptandi1. Bir olguda BT ve kranial MRG’de her hangi
bir patoloji saptanmadi. Bu olguya glokom ve fasiyal
anjiyoma (Porto sarabi lekesi ya da nevus flammeus)
birlikteligi ile SWS tip 2 tanist kondu. Olgularmn kranial
goriintiileme bulgular1 Tablo 2°de verildi.

BT’de 6 olguda (%54.5) kalsifikasyon saptand: (Resim
2A). Kranial MRG’de 4 olguda (%36.4) sag, 4 olguda
(%36.4) sol, bir olguda her iki hemisferin etkilendigi, en
stk tutulan loblarin parietal ve oksipital loblar oldugu
(%81.8) gozlendi. iki 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
kalinlagsma, ventrikiiler dilatasyon ve koroid pleksusta
genisleme, 3 olguda (%27.3) distrofik kalsifikasyon, 3
olguda (%27.3) vendz anomali (Resim 2B), 3 olguda da
(%27.3) koroid pleksus kisti saptandi.

Tartisma

SWS yiizde sarap renginde anjiyom ve ayni tarafta
leptomeningeal anjiyom ile karakterize sporadik bir
hastaliktir. Erkek ve kizlar genelde esit oranda etkilenir
(4). Bu cgalismada olgularmn 2’si (%18.2) erkek ve 9’
(%81.8) kiz idi. Bu bulgu olgu sayisinin kisitli olmasi ile
iligkili olabilir.
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SWS’unda en sik gézlenen bulgu olan fasiyal anjiyom
(Porto sarab1 lekesi) ¢ogunlukla dogumda izlenir;
zamanla kalinlagip nodiiler bir doku haline gelebilir.
Komsu kemik ve bag dokusunda reaktif hipertrofi
olusabilir. SWS’lu ¢ocuklarin %5-15 kadarinda ciltte her

hangi  bir  bulgu  olmaksizin  leptomeningeal
malformasyonlar olabilir. Leptomeningeal anjiyom tipik
olarak unilateral fasiyal neviisiin ipsilateralinde

bulunmakla birlikte bazen unilateral kutandz neviisle
beraber de olan bilateral beyin lezyonlari en az %15
hastada meydana gelebilir (5,6). Bu calismada 6 (%54.5)
olguda sag, 4 olguda (%36.4) sol, bir olguda (%9.1)
bilateral fasiyal anjiyom saptandi. Alti olguda (%54.5)
ipsilateral, bir olguda (%9.1) bilateral leptomeningeal
anjiyom saptandi.

Anjiyomalar dudaklar, dis eti, damak, dil, farenks ve
larenks gibi yiiziin diger boliimleri, ense, boyun, gévde,
kol ve bacaklarda da goriilebilmektedir (7,8). Bu
calismada 3 olguda (%27.3) govde ve ekstremitede, 2
olguda da (%18.2) dil ve dudakta anjiyoma saptandi.

Okiiler koroidal mebran anjiyomalar1 nedeniyle
hastalarin yaklagik %25-71" inde glokom gelisir (9-11).
Yapilan bir calismada glokomun 51 hastanin 26’sinda 2
yas civarinda basladigi gosterilmistir (10). Glokom
gelistirme riski infantil ¢agda ilk pikini ve ileri cocukluk
doneminde ikinci pikini yapar. Bazi yenidoganlarda 6n
kamara agisi1 anomalisine bagli buftalmus (bilylimiis
glob) ve amliyopi mevcuttur. Diger ¢ocuklarda glokom
sonradan gelisir ve eger tedavi edilmez ise korliige yol
acar. Gozde ayrica iris heterokromisi, strabismus, optik
atrofi, ve genislemis retinal damarlar da goriilebilir (9-
11). Bu calismada 5 (%44.5) olguda glokom saptandi.
Diger g6z anormallikleri tespit edilmedi.

Epileptik ndbetler, mental reterdasyon ve fokal norolojik
bozukluklar SWS’nin ana ndrolojik anomalileridir.
Semptomlarin  baslangi¢ yast ve klinik ciddiyeti
degiskendir, fakat 2 yas Oncesinde nobet baslangici
ileride mental reterdasyon ve refrakter epilepsi ihtimalini
artirtr.  Hastalarin  yaklagik %50-60’inda psikomotor
gelisme geriligi veya mental reterdasyon goriiliir. Hig
ndbet gecirmemis ¢ocuklar genellikle normal bir zekaya
sahip olmakla beraber mental reterdasyon yada
psikomotor gerilik refrakter nobetli ¢ocuklarda siktir (1-
5). Unilateral lezyonu olan SWS’li hastalarin %72-
80’ninde, bihemisferik tutulumu olanlarin %93’tinde
nobetler izlenir. Dogumdan yetiskin caga kadar olan
doénemde nobetler baglayabilir, fakat nobetlerin %75°1
ilk bir y1l iginde, %86’s1 2 yasta ve %951 5 yasindan
once baslar (1-5,12). Bu calismada da 10 olguda
(%90.9) 1 yasindan once, 4 olguda (%36.4) ise yasamin
ilk bir ay1 icerisinde konviilsiyon gozlendi. Bu olgularin
8’inde (%72.7) psikomotor gelisme geriligi saptandi.
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Resim 2. Sentrum semiovale diizeyinden gegen aksiyel BT kesitinde sol serebral hemisferde atrofi, yogun parankimal
kalsifikasyonlar ve kalvaryal kalinlasma izlenmektedir (A). Lateral ventrikiiller diizeyinden gegen aksiyel T2A MR goriintiisiinde
sol serebral hemisferde atrofi, sol lateral ventrikiilde dilatasyon ve kalvaryal kalinlasma izlenmektedir. Periventrikiiler alanda
hipointens dilate ve tortiydz anomalik venleri temsil eden hipointens “flow void”ler izlenmektedir (B).

Resim 3. Lateral ventrikiil diizeyinden gegen aksiyel kontrastli
T1A gorintiide sag serebral hemisfer posteriorunda yaygin
leptomeningeal kontrast tutulumu izlenmektedir. Sagda koroid
pleksusta genigleme ve yogun kontrastlanma mevcuttur.

Fokal motor nobetler veya jeneralize tonik-klonik
ndbetler SWS’de en sik goriilen nobet tipidir. Digerleri
infantil  spazm, miyoklonik ndbetler ve atonik
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nobetlerdir. Daha ileri yastaki ¢ocuklar ve yetiskinler
kompleks parsiyel ve fokal motor nobet gecirme
egilimindedirler. Cogu olguda EEG’de fokal, multifokal
epileptiform anomaliler gozlenebilir. En sik fokal
epileptiform anomaliler gozlenir. Etkilenen hemisferde
elektroserebral aktivitenin amplitud ve frekansinda
distiklik tespit edilir. Cogu hastada ndbetleri kontrol
altina almak i¢in ¢oklu antiepileptik ilag kullanmak
gerekir. Direncli ndbetleri olan antiepileptik tedaviye
yanitsiz ~ olgularda  fokal  kortikal  rezeksiyon,
hemisferektomi veya kallozotomi gibi cerrahi tedaviler
gerekli olabilir (1-6, 12-15). Bu calismadaki olgularin 9’
unda EEG’ de fokal epileptiform anomali (FEA), bir
olguda da multifokal epileptiform anomali (MEA)
saptand1. Bir olguda konviilsiyon ve kranial tutulum
gozlenmez iken, 6 olgu (%54.5) direngli nobetleri
nedeni ile 3°lii antiepileptik ila¢ kombinasyon tedavisi
kullanmaktaydi.

Hemiparezi kalict ya da gecici olabilir. Gegici
hemiparezi genellikle nobetlerle beraber akut baslar.
Genellikle postiktal kuvvetsizlie baglanan hemiparezi
gecicidir veya postiktal defisit i¢in tipik olan birkag
saatten uzun siirer. Bazi ¢ocuklar ndbet olmadan, ya
transient iskemik ataga benzer kuvvetsizlik ataklar1 veya
kalici defisitle beraber inme benzeri tek epizodlu
kuvvetsizlik ile gelebilirler. Hem hemiparezi hem de
nobeti olan ¢ocuklarda hangisinin 6nce basladigini
bilmek zordur. Her hasta gegici fokal bulgulara sahip
olmayabilir (1-8). Bu ¢alismada kalici hemiparezi 5
(%44.5) olguda saptanirken, gecici hemiparezi
olgularimizda gézlemedik.

BT’de fasiyal anjiyoma ile ipsilateral hemisferde atrofi
ve giral kalsifikasyon en sik gézlenen bulgudur (1). En



Gaziantep Tip Derg 2013;19(1): 30-34
Gaziantep Med J 2013;19(1): 30-34

Canpolat ve ark.

stk etkilenen loblar parietal ve oksipital lobdur. Giral
kalsifikasyonu gostermede MRG’den istiin bir tetkik
olmasina ragmen yenidogan ve infantlarda BT normal
olabilir.  Ozellikle 2 yasindan sonra BT’de
kalsifikasyonlarin gosterilme olasiliginin yas ile birlikte
artig1 belirtilmektedir (1, 4, 5, 16-18).

Terjman ve arkadaslari (19) 14 olguyu degerlendirdikleri
calismalarinda BT ‘de 12 olguda Kkalsifikasyon
saptamislardir. Bu calismada BT’ de 6 olguda (%54.5)
giral kalsifikasyon saptandi. En sik etkilenen loblar
%81.8 oraninda parietal ve oksipital loblar idi. Bir
olguda kranial MRG tetkigi normal iken BT de
kalsifikasyon gozlenmesi ile tan1 konuldu.

Kranial MRG’de T1 ve T2 baskili goriintiilerde serebral
atrofi, kalvaryal kalinlasma, ventrikiiler dilatasyon,
vendz anormaliler, genislemis korid pleksus ve koroid
pleksus kisti gozlenebilir. En yaygin goézlenen bulgu
kortikal atrofidir. Distrofik kalsifikasyonlar T2 gradient-
eko goriintiilerde saptanabilir. Kontrastli MRG’de diffiiz
pial kontrastlanma leptomeningeal anjiyoma tanisinda
ve SWS tanisini dogrulamada en duyarli radyolojik tani
yontemidir (20-27). Bu c¢alismada kranial MRG’de 4
olguda (%36.4) sag, 4 olguda (%36.4) sol, bir olguda her
iki hemisferin etkilendigi gozlendi. Tki olgunun (%18.2)
kranial MRG tetkigi normaldi. Dokuz olguda (%81.2)
kortikal atrofi, 7 olguda (%63.6) leptomeningeal
boyanma, 5’er olguda (%45.5) kalvaryal kalinlagma,
ventrikiiler dilatasyon ve koroid pleksusta genisleme, 3
olguda (%27.3) distrofik kalsifikasyon, 3 olguda
(%27.3) vendz anomali, 3 olguda da (%27.3) koroid
pleksus kisti saptandi. Literatiirle uyumlu olarak en sik
gozlenen bulgular kortikal atrofi ve leptomeningeal
kontrastlanma idi.

Sonug olarak porto sarabi lekesi, epilepsi, psikomotor
gerilik, hemiparezi, glokom, kotikal atrofi ve
leptomeningeal kontrastlama SWS’unda en sik gézlenen
bulgular idi. Yiizde fasiyal anjiyoma nedeni ile bagvuran
olgularda kranial gériintiileme ve dikkatli goz muayenesi
yapilmalidir. Bu olgularin kranial goriintiileme ve goz
muayene bulgulari normal olsa bile SWS yoéniinden
takiplerinde dikkatli olunmalidir.
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