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Amac: Cocuk hastalarda Sturge Weber Sendromu’nun (SWS) radyolojik bulgularini klinik bulgular esliginde tartisip,
SWS disunulen hastalarin erken ddnemde tani aimasina katki saglamaktr.

Gerec¢ ve Yontemler: Hastanemizde Ocak 2010-Subat 2019 tarihleri arasinda SWS tanisi ile Beyin Bilgisayarl Tomografi
ya da Kranial Manyetik Rezonans Gortntlleme tetkiki yapilan 15 hasta ¢alismaya dahil edilmistir. Hastalarin radyolojik
tetkikleri iki pediatrik radyolog tarafindan geriye déntik olarak degerlendirilmistir. Hastalarin demografik bilgilerine ve klinik
bulgularina dosya arsivinden ulasiimistir.

Bulgular: 2 -185 ay araliginda (74.07 +74.08 ay); 9 kiz, 6 erkek hasta degerlendirildi. En sik basvuru yakinmasi nébet
(%40) ve ylUzde leke (26.66)’d1. Bir hastada bilateral olmak Uzere toplamda dokuz hastada (%60) SWS ile uyumlu radyolojik
bulgu izlendi. Bu hastalardan kontrastli tetkiki olan 7 hastada(%100) leptomeningeal kontrastianma ve manyetik duyarl
MRG tetkiki mevcut olan 7 hastada (%100) ve BT tetkiki olan 2 hastada kalsifikasyon alanlar mevcuttu. Fokal tutulumu
olan bir hasta disinda tim hastalarda transmeddller ve kortikal venlerde belirginlesme izlendi. Patolojik hemisferde ADC
degerlerinde azalma mevcuttu. Hicbir hastada akselere myelinasyon/beyaz cevher inversiyonu, difflizyon kisitlamasi
saptanmadi.

Sonug: SWS nadir sporadik nérokutandz bir sendrom olup klinik ve radyolojik olarak tipik bulgulari vardir. Kontrastl MRG
pial anjiomlarin tanisinda en duyarli ydntem olmakla birlikte manyetik duyarl MRG kalsifikasyonlarin ve belirginlesmis
vendz kollaterallerin saptanmasinda katki saglayabilir.

Anahtar Sézciikler: Cocuk, Epilepsi, MRG, Néroradyoloji, Manyetik duyarll MRG

ABSTRACT

Objective: To evaluate the radiological and clinical findings of Sturge Weber Syndrome in pediatric patients in the light
of literature data and to contribute to the early diagnosis of SWS, in patients especially with facial port wine birthmark.

Material and Methods: Fifteen patients who underwent Cranial Computed Tomography or Magnetic Resonance
Imaging with the diagnosis of SWS in our hospital; between January 2010 and February 2019 were included in this
study. Radiologic examinations of the patients were evaluated retrospectively by two experienced pediatric radiologists
in a concensus reading. Demographic information and clinical findings were obtained from the medical records.

Results: The patients’ age ranged from 2 and 185 months (74.07 + 74.08 months); 9 female and 6 male patients
were evaluated. The most common presenting symptoms were seizure (40%) and facial port wine birthmark (26.66%).
Radiological findings compatible with SWS were observed in nine patients (60%) and one of was bilateral. 7 patients had
leptomeningeal enhancement and 8 patients had calcification areas. Transmedullary and cortical veins were observed
in all patients except one patient with focal involvement. ADC values were decreased on pathological areas compared
to normal hemisphere. None of the patients had accelerated myelination / white matter inversion or diffusion restriction.

Conclusion: SWS is a rare sporadic neurocutaneous syndrome with typical clinical and radiological findings. Although
contrast-enhanced MRI is the most sensitive method in the diagnosis of pial angiomas, susceptibility-weighted imaging
may contribute to the detection of calcifications and prominent venous collaterals.
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Sturge Weber Sendromu (SWS, ensefalotrigeminal anjiomatozis)
porto sarabi lekesi olarak adlandirilan trigeminal sinirin oftalmik
dall trasesinde fasiyal kapiller malformasyon, ipsilateral pial
leptomeningeal anjiom ve ipsilateral glokom ile karakterize nadir
bir konjenital ndrokutandz sendromdur (1,2). SWS’da en sik
GNAQ (guanine nucleotide-binding protein alpha-g) geninde
c.548G>A (p.R183Q) somatik mutasyonu izlenmektedir ve
mutasyon zamani hastaligin siddetini belirlemektedir (1,3,4).

SWS’nun Ug alt tipi vardir. Tip 1°de deri ve ndérolojik bulgular
birlikte izlenirken, tip 2 norolojik bulgular olmadan deri
bulgulari ve tip 3 deri bulgulan olmadan nérolojik bulgular ile
karakterizedir. Glokom genellikle tip 3 de beklenmezken, tip 1 ve
tip 2 ile birliktelik gdsterir En sik klinik bulgu ndbettir (%75-85) ve
genellikle ilk bulgu olup hastalarin %75’inde bir yasindan énce
olmak Uzere siklikla 2 yas altinda bulgu verir. Hastalarin diger
basvuru nedenleri hemiparezi, inme benzeri ataklar, gdrme alani
bozukluklar, mental retardasyondur (1,2,5-8.)

SWS ylzin UGst yarisinda, trigeminal sinir trasesinde izlenen
porto sarabi lekesi nedeni ile siklikla klinik olarak akla gelirken
radyolojik bulgularla da tani desteklenir. GUnumuizde SWS
tanisinda standart kabul edilen kontrastl T1 agirlikli sekanslarda
leptomeningeal kontrastlanma anjiomun direk bulgusudur
ancak erken dénemde izlenmeyebili. ipsilateral koroid
pleksusta genisleme, serebral atrofi ve beyaz cevherin sinyal
inversiyonu (T2A hipointens, T1 A hiperintens beyaz cevher)
leptomeningeal anjiomun indirek bulgulandir (1,7,9). Ek olarak
leptomeningeal anjiom izlenen dizeyde tren rayr seklinde
giral patern gosteren kortikal kalsifikasyonlar, atrofi, ipsilateral
koroid pleksusta genisleme, paranazal sinUslerde ve mastoid
hicrelerde ventrikUler dilatasyon, kalvaryal kalinlasma, paranazal
sinUslerde, mastoid hUcrelerde genisleme; pial anjiomlar
dizeyinde meduller ve subependimal venlerde dilatasyon ve
kollateral ven6z yapilar izlenir. Radyolojik bulgular arasinda SWS
icin en spesifik bulgu leptomeningeal kontrastlanma iken giral
kalsifikasyon, atrofi ve ipsilateral koroid pleksusta genisleme de
diger en yaygin radyolojik bulgulardir (5,10,11).

Bu calismanin amaci SWS radyolojik bulgularini Klinik bulgular
esliginde tartisip, ozellikle porto sarabi lekesi izlenen ve SWS
dustnulen hastalarin erken dodnemde tani almasina katki
saglamaktir.

GEREG VE YONTEMLER

Bu calisma igin T.C. Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Gocuk
Saglgl ve Hastalklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma
Hastanesi klinik arastirmalar etik kurulundan 2019-169 tarih
ve saylll etik kurul onayr alindi. Hastanemiz arsivinde Ocak
2010-Subat 2019 tarihleri arasinda Beyin Bilgisayarll Tomografi
(BT) ve Kranial Manyetik Rezonans Goérintileme (MRG)
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raporlarinda ya da klinik istemlerinde Sturge ve Weber kelimeleri
gecen hastalar srrasiyla tarandi. Sturge Weber Sendromu 6n
tanisi ile Beyin BT ve Kranial MRG tetkiki yapilan ya da radyoloji
tetkikleri ile SWS dusUntlen hastalar geriye doniUk olarak tekrar
degerlendirildi. Toplam 20 hastanin PACS ta bulunan radyolojik
tetkikleri iki pediatrik radyolog tarafindan (12 yil radyoloji-5 yil
cocuk radyolojisi deneyimi olan A.G.A. ve 9 yil radyoloji-4 vyil
cocuk radyolojisi deneyimi olan A.O.G.) retrospektif olarak
incelendi ve tibbi dosyalar pediatrik nérolog tarafindan (N.A.O.)
tarandi.

MRG incelemeleri Optima MR450 w marka 1.5 Tesla GE MR
(Milwaukee, Wisconsin, USA) ve 1.5 Tesla Philips MR (Achieva;
Philips Healthcare, Best, The Netherlands) cihazinda cok
kanalll kafa sarmali kullanilarak ¢ekildi. BT incelemeri 16 kesitli
cihaz ile (Toshiba America Medical Systems), (100-120 KkV;
kesit kalinligr <2 mm; matriks 512x512 piksel; gantry acisi 0°)
gerceklestirildi. Tum MR goérinttlemeleri aksiyel spin-eko T1
agirlikl (TR/TE: 400-500/10-30 ms), aksiyel fluid-attenuated
inversion recovery(FLAIR) (TR/TE: 9000-10000/100-110 ms),
aksiyel ve koronal T2 agirlikii(TR/TE: 4000-6000/90-110 ms),
aksiyel manyetik duyarlilik (SWAN; GRE) sekanslari, diffizyon
agirlikl goéranttleme (DAG; b=o ve B=1000) ve ADC haritasi
(GorunUsteki Diflzyon Katsayisi = Apparent diffusion coefficient)
ile elde edildi. Goruntulerin kesit kalinig 3 boyutlu T1 agirliki
goruntilemede 1 mm, diger sekanslara ait gérunttlerde ise 3
mm’di. Ayrica 11 hastada intravendz gadolinyum enjeksiyonu
sonrasinda en az iki (aksiyel , koronal ) planda T1 agirlikl
sekanslar elde edildi. Bes hastaya TOF (time of flight) MR
Anjiografi tetkiki yapildi. Gereklilik halinde sedasyon icin kloral
hidrat (30-50 mg/kg, maksimum 1 gr) kullanild.

Olgularin yas (hastanemizdeki ilk radyolojik tetkik tarihindeki),
cinsiyet, basvuru yakinmasi, fizik muayene bulgulari, nihai
tanilan sistemde var olan dosyalarindan tekrar degerlendirildi.
Radyolojik tetkiklerinde lezyon varligi, yerlesim yeri (hemisfer
ve lob olarak), koroidal hemanjiom, kalsifikasyon, kortikal
atrofi, beyaz cevherin sinyal inversiyonu, kalvaryal kalinlasma,
ventrikUler dilatasyon, koroid pleksusta genisleme, eslik eden
vendz anomali-arteriovendz malformasyon-dural arteriovendz
fistdl, mediller/subependimal venlerde dilatasyon, paranazal
sinUslerde/mastoid hiicrelerde genisleme, kiglk hemikranyum
vari@ belirtildi. Her iki hemisferde myelinasyon suireci arasinda
fark olup olmadigr incelendi. Lezyonlarn T1, T2, FLAIR, SWAN,
DAG, ADC ve kontrast sonrasi elde edilen gorintllerde; TOF
(time of flight) MR Anjiografi tetkikinde sinyal dzelligi ya da varsa
eslik eden ek bulgu kaydedildi.

Calismaya dahil edilen olgularnn verileri SPSS for Windows
version 15 istatistik paket programi kullanilarak degerlendirildi.
Tanimlayici istatistiklerde ortalama, maksimum ve minimum
degerler ile birlikte ylzdelik dagiimlar belirlendi ve degiskenlik
Olcutu ortalama + standart hata olarak verildi.



BULGULAR

Radyoloji raporlarinda‘Sturge’ kelimesi yer alan 16 hasta
ve ‘Weber’ kelimesi yer alan 20 hasta tespit edildi. ki liste
birlestirildi ve értlsen isimler ¢ikartildiktan sonra toplamda 20
hasta ismine ulasildi. Bir hastanin kranial MR ya da BT tetkiki
olmadidi icin (ekstremite MR tetkiki vardi); serebral palsi/epilepsi
on tanili bir hastada ve dilate kardiyomiyopati dykusu olan bir
hastada da noérolog ve iki pediatrik radyolog tarafindan SWS
distntlmedidi icin; iki hastanin nihai tanisi SWS olmadigi icin
calisma digi birakildi. Pediatrik nérolog/radyolog tarafindan
SWS tanisi konulan 15 hasta ¢alismaya dahil edildi.
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Toplamda 2 -185 ay araliginda ( ortalama yaszstandart
sapma 74.07 +74.08 ay); 9 kiz (%60) 6 erkek (%40) 15 hasta
degerlendirildi. En sik basvuru yakinmasi nébet (%40) ve ylzde
leke (%26.66)'di. Hastalarin %40'1 iki yasindan kiguktl, 2
hastada glokom tespit edildi. Elektroensefalografi (EEG) yapilmis
olan 5 hastanin birinde sag frontotemporal boélgede (hasta
no 2), birinde ise (hasta no 11) karsi hemisfere de yayllan sag
hemisferde jeneralize epileptik bozukluk tespit edildi. Calismaya
dahil edilen olgularin demografik ve klinik bulgulari ile var olan
radyolojik tetkikleri Tablo | de verildi.

Kranial gorunttlemede patolojik bulgu saptanan 1 hastanin
sadece BT tetkiki, 1 hastanin BT ve MR tetkiki, 7 hastanin

Tablo I: Hastalarin demografik ve klinik dzellikleri ile var olan radyolojik tetkikleri.

Basvuru = - . Yas Kontrasth TOFf MR Kontrastl
Hasta Sikayeti Ontani Fizik Muayene Bulgularn Cinsiyet (ay)* MRGt MRG Anjiografi § BT
1 SWS|| SWS Sol ylizde hemanjiom K1 4 + (%] (%] (%] (%]
Sag ylzde hemanjiom,
Sag Ust ekstemitede
2 Nobet SWS, nbbet hemiparezi, E ** 5 + + %) @ +
Sag elde ve kolda atrofi,
Mental-motor gerilik
. . SWS?, . ,
3 Basddnmesi . . Sol ylzde hemanjiom K 185 + (%] (%] (%] (%]
basdénmesi
4 Nobet SWS, nébet  Sag ylzde hemanjiom E 64 + 9] @ 9] @
Sol ylzde
5 Ylzde leke hemanjiom  Sol ylzde hemanjiom E 2 + (0] + (0] @
Sag tarafta hafif hemiparezi
6 Nobet Nobet (hemanjiom olmadig K 129 + + + 9] @
belirtiimis)
7  Nobet Fokal nébet  Normal E 8 + + + (0] @
8 SWS SWS He_mgn“om ( taraf,lokalizasyon K 16 . . o o o
belirtiimemis)
9  Ylzde leke el yuzﬁe Sol ylizde hemanjiom E 85 + + (%] (%] (%]
hemanjiom
Sol ylizde, sol kolda
R R hemanjiom,
10 Nobet Nobet Sl okehemiisde K 184 + + + @ %]
hemiparezi , sag elde atrofi
11 Ylzde leke Y.L.JZde e Sag ylzde hemanjiom K 7 + + (%] (%] (%]
nobet
12 Ylzde leke =l yuz"de Sol ylizde hemanjiom K 137 + + @ @ @
hemanjiom
13 Nobet SWS, nobet  o0\da hemiparezi, K 122+ + + o o
Hemanjiom belirtilmemis
Basagrisi, sol
14 Basagrisi frontal Sol frontal hemanjiom K 185 + (0] @ (0] %]
hemanijiom
Metaolik ) iimemis E 28 O o) %) . %)

15 Belirtimemis -~ o

*Yas ; radyoloji tetkiki sirasindaki yas (ay), tMRG; Manyetik Rezonans Gorintlleme, #TOF MR Anjiografi; Time of Flight Manyetik Rezonans
Anjiografi, §BT;: Bilgisayarl Tomografi, [[SWS; Sturge Weber Sendromu, K; kiz, **E; erkek
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Tablo IlI: Sturge-Weber sendromlu hastalarin radyolojik bulgulari.

g 3 e 5 =
~ g — [} o % E" .E E. lg)
= % © "‘;; ) dl) s _‘n o (1] Q
2 g S e 3 £E 5tco 2o Lo £ T
o ~ 2E @ S 39E wE SE E ¢
© E 2§ Boscx 235 2% 26 £ 2
o = @ 52 ©BE226TF »®me ®e o 2 Q9 5
= () © 7] b= () N T I < >
g & « 2 58 322XEE SEF 2§ 2% = & =
2 £ E a 8 F 8f §£E€E€§z2 g2 £ B T 3 a
el 1 = S I O 358 <8¢5 ¢ =88 28 =8 & a i
1 N @ @ @ (%) (0] (%) g 0 @ (0] @ (0] (0] @
Spleniumda atrofi ,
T™M. SE KV FLAIR hiperintens
2 Ptf LS FETROY + TRO FETRO + + o+ e @ @ L FET,ROposterior PVBCtt,
Sag F ve O KV
belirginlesme
3 Nt @ @ 0] (0] (0] (0] g 0 @ (0] (%] @  Sinlzit
4 Pt R| TPO + TPO Kontrast VALY o o Sln.uzl|t, Sol P KV
yok belirginlesme
5 N o o o o o o o o o o o Suparaknmd mesafede
belirginlesme
Sintzit, Bilateral
6 Pt L F + F F @ @ O TM,KVSE O @ @ FPRO P, solT, sag F KV
belirginlesme
FP FP
7 Pt R (Perirolandik + @ (Perirolandik @ g 0 KV (%] (@] @ FP (@]
alanda) alanda)
8 N (%] %] @ (0] @ @ (0] (0] @
9 N %] @ (0] @ g 0 @ (0] (0] @
10 Pt FET.RPO + FETRO FETPRO + + o+ TNSI’EV‘ LFStt L @ TPRO @
Sag serebeller
11 Pt R ET,RO + FET,RO FETPRPO + + + TM,KV,SE @ @ @ FET,RPOhemisferde ve sag F ve
P GVAl
12 N %] %] %] @ (0] @ g O %] @ @ @ (0] @
Sag frontal GVA, PVL®
sekeli, SE venlerden
13 Pt R FET.RPO + FEP FET.RO + + + TMSE RF R (%] FP derin vendz sisteme
dokdlen dilate ventz
yapllar.
14 Pt R T + T T + g @ TMKV (%] (%] (0] T (0]
15 Pt Bilateral SPavetal Kontrast g5 g g Degeren- 5 5 g ok o
sag T yok dirilemedi

*ADC; Gortintsteki Diftizyon Katsayisi = Apparent diffusion coefficient, TN; Normal, ¥ Pt; Patolojik, §L; Sol, || R; Sag, 1 F; Frontal, T: Temporal,
P; Parietal, O; Oksipital, ** TM; Transmed(iller venler, SE, subependimal venler, KV; kortikal venler, 11FS; Frontal sinus, $3#PVBC; periventrikiler

beyaz cevher, !GVA; Gelisimsel vendz anomali, ‘1’PVL; Periventrikiiler I6komalazi

ise kranial MRG tetkiki vardi. iki pediatrik radyolog birbirinden
bagimsiz olarak hastalar de@erlendirdi; radyolojik bulgularda
%100 oOrtisme vardl. 6 hastada (%40) SWS dusundurdr
radyolojik bulgu saptanmadi. Bir hastada bilateral olmak Uzere
toplamda dokuz hastada (%60) SWS ile uyumlu radyolojik
bulgu izlendi (Tablo Il). Kontrastli tetkiki olan 7 hastada(%100)
leptomeningeal kontrastianma saptandi. Manyetik duyarl
MRG tetkiki mevcut olan 8 hastanin 7’sinde manyetik duyarli
sekanslarda hipointens olarak belirginlesen kalsifikasyon alanlari,
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perirolandik alanda fokal lezyonu olan bir hasta disinda (hasta
no 7) transmeduliller ve kortikal venlerde belirginlesme (%87.5),
5 hastada (%62.5) subependimal venlerde belirginlesme izlendi
(Sekil 1,2). Alti hastada kortikal venlerden derin vendz sisteme
uzanan belirginlesmis vendz yapilar izlendi. iki hastada (hasta
no 6 ve 14) kalsifikasyon alanlari sadece manyetik duyarl
sekanslarda segcilebildi. Ek bulgu olarak iki hastada gelisimsel
ven®z anomali mevcuttu, bir hastada periventrikiler I6komalazi
(PVL) sekeliile uyumlu radyolojik bulgular ve bir hastada posterior



periventrikller beyaz cevherde spesifik olmayan T2 hiperintens
sinyal degisiklikleri ile birlikte spleniumda atrofi saptandi. Bir
hastada sol gbdzde difflz koroidal hemanjiom mevcuttu (Sekil 1).
Hicbir hastada akselere myelinasyon/beyaz cevher inversiyonu
saptanmadi. Hastalarin hepsinde DAG, 4 hastada TOF MR
Anjiografi tetkiki mevcuttu; ancak patolojik bulgu izlenmedi.
Hastalarin ADC haritalarinda patolojik hemisferde ADC degerleri
karsl hemisfere kiyasla dusukti (Sekil 2).

Klinik dosyalarinda iki hastada (%13.33) ciltte leke varligy/
yoklugu belirtiimemisti, bir hastada (%6.66) ise leke varld
belirtiimigken lokalizasyonu belirtimemisti. iki hastada (%13.33)
ciltte leke yoktu, 7 hastada sol ylizde (%46.66), 3 hastada (%20)
ise sag ylUzde anjiom mevcuttu. Bir hasta disinda (hasta no 3)
yUzde anjiom ile uyumlu porto sarabi lekesi olan tUm hastalarin
radyolojik bulgulari ipsilateral hemisferdeydi.

SWS ile uyumlu radyolojik bulgular olan iki hastada (%13.33)
ylzde anjiom mevcut degildi (tip 3 SWS); iki hastada (%13.33)
anjiom varligi belirtimemisti; 5 hastada (%33.33) ise ylzde
anjiom mevcuttu (Tip 1 SWS). Kranial MRG tetkikleri normal olan
6 olgunun (%40) da yUzde anjiomu vardi ( tip 2 SWS). Radyolojik
bulgusu olan olgularin fizik muayenelerinde; 4 hastada (%44.44)
hemiparezi, 2 hastada (%22.22) Ust ekstremitede atrofi ve bir
hastada (%11.11) mental-motor gerilik tespit edildi.

TARTISMA

SWS nadir sporadik nérokutandz bir sendrom olup klinik
ve radyolojk olarak tipik bulgular vardr. Kontrasth MRG
pial anjiomlann tanisinda en duyarli ydntem olmakla birlikte
manyetik duyarl MRG kalsifikasyonlarin ve belirginlesmis vendz
kollaterallerin saptanmasinda katki saglayabilir.

SWS siklikla tek taraflidir (%85), daha nadir olarak bilateral de
g6zUkebilir. Canpolat ve ark.(12) yayinladiklari 11 hastalik seride
bizim calismamizda oldugu gibi sadece bir olguda bihemisferik
tutulum bildirmislerdir. SWS siklikla 2 yas altinda epilepsi ile tani
almaktadir ve nobet siklikla ilk basvuru sikayetidir. Ancak nadir
de olsa bir hastamizda oldugu gibi adolesan cagda basagrisi gibi
beklenmedik semptomlarla da karsimiza gikabilir. Bu ¢calismada
hastalarin %40’1 iki yasin altindaydi ve iki yas altindaki hastalarin
sadece yarisi ndbet ile tani aldi. Bu bulgu bu galismadaki hasta
sayisinin kisith olmasina baglanabilir (2,13).

Pinto ve ark. (2) yapmis olduklari 11 hastalik galismada, direncli
epilepsi nedeni ile cerrahi geciren hastalarin 7’sinin patolojik
preparatinda; operasyon o6ncesi elde edilen kranial MRG
tetkikinde tespit edilemeyen kortikal malformasyon saptamistir.
Net olmamakla birlikte, 06zellikle Kkortikal organizasyon
bozukluklarinin (sizensefali, giral malformasyon, polimikrogiri
ve fokal kortikal disgenezi gibi) eslik ettigi ciddi SWS vakalar,
yasamin daha erken dénemlerinde ortaya ¢ikan inatci/tedaviye
direncli ndbetlerle iligkili olabilir. Bu calismada en sik klinik
bulgu literatUr ile uyumlu olarak nobet idi (%46.66). Hastalarda
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eslik eden Kkortikal malformasyon ya da migrasyon anomalisi
saptanmadi. Bu bulgu bu calismadaki hastalarda direngli
epilepsi OykUslt olmamasini aciklayabilir. Ayrica iki yasindan
kigUk cocuklarda tamamlanmamis myelinasyon da kortikal
anomalilerin taninmasini zorlastirabilir.

SWS’da beyin parankiminde atrofi; néronal hlcrelerde kayip,
dejenerasyon, glial proliferasyon ve dliozisle iligkili olarak
izlenmektedir. Kalvaryal kalinlasma, paranazal sinusler ve
mastoid hucrelerde genisleme, kiicUk hemikranyum kortikal atrofi
ile iligkili radyolojik bulgulardir. Atrofiye distrofik kalsifikasyonlar
da eslik eder. Bu galismada leptomeningeal anjiom tespit edilen
bdtdn hastalarda literatdr ile uyumilu olarak beyin parankiminde
atrofi saptandi. Literatirde etkilenen hemisferde myelinasyon
sUrecinin normal hemisfere kiyasla daha hizli oldugunu ve
patolojik hemisferde akselere myelinasyonla uyumiu MRG
bulgular oldugunu bildiren yayinlar mevcuttur. Akselere
myelinasyonun hipoksi/iskemi ile ya da genislemis vendllerle
iliskili olarak hiperperfizyona bagl oldugu dudstndlmustur
(2,9). Ancak bu calismadaki hastalarda iki hemisfer arasinda
myelinasyon farki ya da akselere miyelinasyon ile uyumlu
olabilecek sinyal/dansite degisikligi saptanmadi.

Kontrast sonrasi elde edilen T1A MRG pial anjiomatozis varligini
ve yayginigini kolaylikla ortaya koyarken ayni zamanda anormal
derin-ylzeyel vendz yapilan ya da eslik edebilecek vaskuler
malformasyonlarr da saptamaktadir (2,11,14,15). Ancak
yenidogan ve genc¢ infantlarda duyarliigi azdir, bu nedenle
ilk MRG’I normal olan vakalarda bir yasindan sonra MRG
tekrarlanmalidir (13). Derin ve ylizeyel vendz sistem 6zellikle
sentrum semiovale dizeyindeki kollaterallerle (transmedUller
venler) birbirleriile iligkilidir. SWS de bu venler dilatedir ve ylzeyel
vendz sistemdeki kani derin vendz sisteme tasimaktadir[9].
Anormal genislemis vendz yapilar ylzeyel venlerde gelisen
olasi okluzyonlar ve derin vendz sisteme ulasan kollateraller ile
iliskili olabilir (2,11). Juhasz C. ve ark. (11) gbre SWS’de erken
dénemde transmeduller kollateral vendz yapilar gelismekte
ve korteksi hasardan korumaktadir; kollateral vendz drenaj
yetersiz kaldiginda ise hasar ortaya ¢ikmaktadir. Ayrica epilepsi
ndbetleri ile birlikte parankimde eneriji ihtiyacr artmakta, hipoksi
gelismekte ve beyin hasari dnlenememektedir (9,11). FDG-PET
(Functional neuroimaging with fluorodeoxyglucose—positron-
emission tomography) calismalari patolojik kortikal alanda
hipometabolizma oldugunu tespit etmistir. Ancak kollateral
vendz sistemle-hipometabolizma arasinda bir iliski olup
olmadigi hentiz bilinmemektedir (9,11,16).

Manyetik duyarll MRG ( SWAN, GRE) kontrast maddeye ihtiyac
duymadan kuguk vaskuler yapilardaki deoksijenize kani tespit
edebilen bir yontemdir. Konvansiyonel MRG incelemelerine
kiyasla belirginlesmis vendz yapilar daha kolaylkla ortaya
koyabilmektedir. MR venografide ve kontrastl MRG de siklikla
iyi gosterilemeyen ince vendz kollateraller hakkinda anatomik
detay vermektedir (9). Juhasz C. ve ark. (11) prospektif olarak
yaptiklari calismada tek taraflitutulumlari olan 13 SWS hastasinda
transmedliller kollateral vendz yapilarin manyetik duyarl MRG ile
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Sekil 1: 15 yasinda kiz hasta, kranial MRG tetkikinde sol temporooksipitalde volim kaybi ile birlikte aksiyel T2 (A) agirikh, T1 (B) agirlikli ve FLAIR

(D) goruntulerde silik hipointens sinyal degisiklikleri (oklar ), aksiyel kontrastli T1 (C) agirikl gérintllerde leptomeningeal kontrastlanma (oklar),
manyetik duyarll MRG (E) ve faz (F)gorUntllerde kalsifikasyon alanlari (oklar) izlenmektedir. Ayrica sol gbzde diffiiz koroidal hemanjiomla uyumiu

kalinlik artisi ve kontrastlanma mevcuttur (C,D okbaslari).

erken dénemde tespit edilebildigini gdstermislerdir. Mikroyapisal
beyaz cevher anomalilerinin kortikal patolojilere eslik ettigini
ve biligsel gelisimi etkileyebilecegini bildirmislerdir. Bu nedenle
konvansiyonel MRG tetkikine manyetik duyarl MRG ve beyaz
cevher yapisal bUtdnligund daha kolay degerlendirmek icin
difizyon tensér gortntileme (DTI) incelemelerinin de eklenmesini
6nermislerdir (11). Bizim de ¢alismamizda 14 hastanin manyetik
duyarll MRG tetkiki de mevcuttu. Ancak higbir hastamizda DTl
mevcut degildi. Bu ¢alismada radyolojik bulgusu olan hastalarin
%87.5’inde &zellikle manyetik duyarll MRG’de daha net ortaya
cikan transmeddller ve kortikal venlerde belirginlesme saptandi.

Ayrica manyetik duyarl MRG serebral kalsiyum ve demir
birikimine de hassas olup kalsifikasyonlar belirlemekte duyarlidir
(11,17,18). Pili VK ve ark. (19) SWS’de kalsifikasyonlarin yaygin
ve progresif oldugunu; 6zellikle erken epilepsi baglangici olan
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vakalarda hizli ilerledigini gostermislerdir. BT kalsifikasyonlari
gbstermede MRG’ye kiyasla daha UstindUr ancak yenidogan
ve infantlarda normal olabilir. Bu calismada BT tetkiki olan iki
hastada da SWS icin tipik giral/subkortikal kalsifikasyon paterni
mevcuttu (13,18). Fokal tutulumu olan bir hasta disinda tim
hastalarin manyetik duyarll MRG incelemerinde de kalsifikasyon
saptandi. Biz de manyetik duyarll MRG’nin kalsifikasyon ve
geniglemis vendz yapilarin varigini ve yayginigini belirlemede
konvansiyonel MRG’ye Ustin oldugunu disUnmekteyiz.
Calismamizda iki olguda kalsifikasyon odaklari sadece manyetik
duyarll MRG tetkikinde secilebilmistir.

Difftizyon tensér MRG den turetiimis ADC haritasinin da erken
SWS tanisinda etkin oldugunu savunan yazarlar vardir. DUstk
ADC degerleri azalmis diffizyonu isaret eder ve bu bulgunun
SWS’nu erken tanimada ve hastanin prognozunu éngérmede
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Sekil 2: 5 aylk erkek hasta, kontrastll aksiyel BT (A, yumusak doku penceresi) tetkikinde transmeddller ve subependimal vendz yapilarda
belirginlesme (beyaz ve siyah oklar) izienmektedir. Aksiyel BT kemik penceresi (B) goruntistnde tren rayi tarzinda kalsifikasyon (beyaz ok) , solda
kalvaryal kalinlasma (*) ve sol kiguk hemikranyum izlenmektedir. Kontrastli aksiyel MRG (C) gortntide sol koroid pleksusta genisleme (ok) ve
leptomeningeal anjiomla uyumlu kontrastlanma (*) alanlari mevcuttur. ADC haritasinda (D) sol hemisfer simetrigine nazaran hipointensdir(*).

katki sagladig bildirilmistir. Ancak pediatrik hastalarda yasa gére
standardize edilmis ADC degerleri mevcut degildir. Pinto ve ark.
(8) 8 hastalik prospektif ¢alismalarinda azalmis ADC degerleri
ile artmis ndbet riski arasinda baglanti oldugunu, bu bulgunun
duyarlilik ve 6zgulligunu belirlemek icin ek galismalara ihtiyac
oldugunu ifade etmiglerdir. Bu calismadaki hastalarin ADC
degerleri de karsl hemisferle kiyaslandiginda distktt. Ancak
hasta sayimizin az olmasi ve ¢ekimlerin iki ayrn MR cihazinda
yaplimis olmasi nedeni ile standart degerler belirlenemedi.

SWS’de glokom erken gérme bozukluklari ile iligkilidir. Glokom
gelisme sikiigi %40-60 olup hastalarin %60 inda 1 yasindan
6nce ortaya cikar. Goézde ayrica buftalmus,amliyopi, iris
heterokromisi, strabismus, optik atrofi, ve genislemis retinal
damarlar gibi anomaliler de gérulebilir (20,21). Canpolat ve ark.
(12) 11 olguluk serilerinde vakalarin yaklasik yarisinda glokom
saptamiglardir. Bu galismada 2 hastada glokom mevcut olup
olgularda ek gdz anomalisi saptanmamistir; bu bulgu hasta
sayisinin kisitl olmasi ile iligkili olabilir.

SWS da retina genellikle normal olmakla birlikte fasiyal ve
leptomeningeal anjiomlarin  yaninda retinal  hemanjiomlar
da gorllebilir (22). Anjiomlar yuzle birlikte vicudun diger
bdlgelerinde (dudak, ense, boyun, gévde, ekstremiteler...) de
gorulebilmektedir (12). Bu calismada bir olguda yuzle birlikte
dudak ve temporal bdlgeye uzanan anjiom, bir olguda dudaga,
bir olguda boyun ve temporal bdlgeye uzanan, bir olguda ise
yuzle birlikte Ust ekstremitede de izlenen anjiom, bir hastada ise
tek tarafl diffliz koroidal hemanjiom mevcuttu.

Hastalarin bilissel gelisimleri ise ik ndbet yasl ve ilaca direngli
ndbet birlikteligi ile iliskilidir. Nobet gecirmemis c¢ocuklar
genellikle normal bir psikomotor gelisime sahipken, hastalarin
yaklasik %50-60’Inda psikomotor gelisme geriligi veya mental
reterdasyon gortlur (1,2). Tek tarafli fokal tutulumlarda bile
biligsel gelisim sagirtict bir sekilde kotd olabilmektedir. Bu
nedenle eslik eden kortikal malformasyonlarin ya da fonksiyonel
anomalilerin - psikomotor gelisim surecinde etkili  oldugu
dUsunulebilir (11). Bu nedenle SWS hastalarinin erken dénemde
Ozellikle presemptomatik oldugu dénemde tani almasi ailelerin
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egitiimeleri, hastalarin tibbi olarak takibe girmeleri ve profilaktik
tedavi agisindan énemlidir (1,2).

laca direncli ve kontrol edilemeyen epilepside fokal kortikal
rezeksiyon, hemisferektomi veya kallozotomi gibi cerrahi
tedaviler secenek olabilir. Pinto ve ark. direncli epilepsi 6ykusu
olan 7 hastallk serilerinde epilepsi cerrahisi uygulamiglar ve
hastalarinin nébetsiz olarak yasamlarina devam ettigini; bilateral
tutulum olsa bile direncli ndbet dykust olan hastalarda cerrahinin
tedavi secenegi olabildigini bildirmislerdir (2). Steinbok ve ark.
(23) ise toplamda 8 merkezden yayinladiklart 116 hastanin %82
sinin yasamin ilk yiinda nébetle bulgu verdigini, 3 yasindan
6nce yapllan epilepsi cerrahisinin guvenli oldugunu, nodbet
kontroltnde etkili oldugunu ve psikomotor gelisimi destekledigini
bildirmiglerdir (1,2). Bu galismadaki hasta grubunda ilaca direngli
olup kontrol altina alinamayan ya da cerrahi tedavi uygulanan
hasta mevcut degildi. Sadece bir hastada (%6.66) psikomotor
gerilik mevcuttu; bu bulgu hastalanmizin ndbetlerinin ilaca
direncli olmamasi ile agiklanabilir.

Calismamizin bazi limitasyonlar mevcut olup gérece az hasta
sayisi ile yapilmis retrospektif bir galismadir. GCalismaya dahil
edilen hastalarin, bir hasta diginda, genetik tanisi olmamasi
calismamizin diger bir sinirliigidir. Calisma retrospektif olarak
planlandigi icin hastalarin klinik bulgularina dosya arsivinden
ulasiimasi ve bazi bilgilere ulasilamamasi da limitasyon olarak
kabul edilebili. Ayrica, sadece iki hastamizda BT tetkiki
mevcuttur, bu nedenle BT ve MR tetkiki lezyon saptama
yetenegi agisindan karsilastinlamamistir. BT ve MRG bulgularinin
karsllastirlabilecegi daha fazla sayida hasta ile yapilacak
arastirmalar ya da ileri MR uygulamalarinin kullanildigi prospektif
calismalar 6zellikle erken tani ve ek anomalilerin tespiti agisindan
faydali olabilir.

Sonug olarak, SWS genellikle yasamin ilk yilinda nébetle ortaya

¢ikan tipik radyolojik bulgular olmakla birlikte, adolesan ¢cagda
bas agnisi gibi daha nadir bulgularla da semptom verebilen
nadir bir sendromdur. SWS’de kontrastlh MRG tani koymak ve
bulgularin yayiimini belirlemek icin anahtar rol oynamaktadir.
Manyetik duyarl MRG kalsifikasyonlarin  saptanmasinda,
eriskine kiyasla radyasyona daha duyarli olan cocuk hastalarda,
BT tetkiki yerine tercih edilebilir; ek olarak kollateral/genislemis
vendz yapilarin tespitinde de etkilidir.

Finansal Kaynak

Bu calisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogrudan
baglantisi bulunan herhangi bir ilag firmasindan, tibbi alet, gereg
ve malzeme saglayan ve/veya Ureten bir firma veya herhangi
bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme stirecinde, galisma
ile ilgili verilecek karari olumsuz etkileyebilecek maddi ve/veya
manevi herhangi bir destek alinmamistir.

Cikar Catismasi

Bu calisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
clkar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
Uyeligi veya Uyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, herhangi bir
firmada galisma durumu, hissedarlik ve benzer durumlari yoktur.
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