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Olgu Sunumu

TRAVMA SONRASI KONVULZIYONLA PREZENTE OLAN
STURGE-WEBER SENDROMU

Zehra Esra ONAL'!, Tamay OZKOZACI', Abdiilkadir TEKIN?, Cagatay NUHOGLU?

OZET

Sturge Weber sendromu, ylzde porto sarabi
rengi leke, glokom ve koroidal hemangioma gibi
g6z anomalileri ve leptomeningial anjioma ile ka-
rakterize sporadik, nérokutandz bir hastaliktir.
Klinik belirtiler, hafif inkomplet formdan leke, né-
betler, mental retardasyon ve glokom gibi tim
belirtilerin oldugu komplet forma kadar degisken-
lik gdsterebilir. Ylzln Ust yarisinda, porto sarabi
rengi leke ile dogmus cocuklar beyin tutulumu
acisindan yuksek risk altindadir. Bu ¢ocuklarda,
nobet ve diger nérolojik tutulumlarin gelisme sik-
g1 yuksektir. Bu olguda, 8 aylik kiz bebek klini-
gimize travma sonrasi kusma, konvilziyon
semptomlari ile getirildi. Cocugun yizinlin Ust
yarisinda, sarap rengi nevus mevcuttu. Beyin
MR 1 leptomeningial anjiomatozis ve cerebral at-
rofi ile uyumlu olup hastahgi destekliyordu. Yasa-
min ilk bir yilinda néroljik gelisim normal bile ol-
sa, Sturge Weber Sendromlu infant ve kiiguk ¢o-
cuklarin erken taninmasi gereklidir ¢linku fokal
nébetler ve lokal hipoksinin yol actigi serebral at-
rofi, ilerde gelisecek mental retardasyon, 6gren-
me ve davranis bozukluklarinin sorumlusudur.
Anahtar Kelimeler: Sturge Weber sendromu,
konvulziyon, erken tani

STURGE WEBER SYNDROME PRESENTED
WITH POST TRAUMATIC CONVULSION
ABSTRACT

Sturge weber syndrome is a sporadic neurocuta-
neous disease, characterized by facial port-wine
stain, ocular abnormalities (glaucoma and cho-
roidal hemangiomal) and leptomeningeal angio-
ma. Clinical features vary from mild incomplete
forms to complete disease with facial stain, se-
izures, mental retardation and glaucoma. Chil-
dren born with a port wine stain on the upper part
of the face are at risk for brain involvement. The-
se infants and young children often develop se-
izures and other neurologic impairments. Eight
months aged girl was taken to our clinic, presen-
ting with the symptoms of vomiting, convulsions
after having been dropped (trauma). She had a
port-wine stain in her upper part of the face. Con-
trast enhanced MRI of brain revealed leptome-
ningial angiomatosis and cerebral atrophy. Alt-
hough neurologic development is normal in the
first year of life, infants and young children with
Sturge Weber syndrome, should be diagnosed
as early as possible because focal convulsions
and local hypoxia can cause cerebral atrophy,
that is responsible for mental retardation, attenti-
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on disorders and learning disabilities.
Key words: Sturge Weber syndrome, convulsi-
on, early diagnosis

GiRIS

Sturge-Weber sendromu; deri, géz ve menink-
slerin anjiomatosisi, ndbetler, okiler ve koroidal
hemangiomlar, hemiparezi, intrakraniyal kalsifi-
kasyonlar ve bircok vakada mental gerilik ile sey-
reden noérokutandz bir hastaliktir. Sikligr yaklasik
1/50.000 olup, sporadik bir hastaliktir'.

OLGU

Sekiz aylk kiz hasta, hastanemiz Beyin Cerrahi
Klinigine kucaktan dusirilme sonucu takip ve
g6zlem amaciyla yatinldi. Taburcu edildikten bir
hafta sonra, kusma ve ndbetleri gelisen hasta
tekrar getirildiginde c¢ekilen Beyin BT sonucunda
cerrahi yaklasim disunilmediginden konvilzi-
yon etyoloji arastirmak igin klinigimize yatirildi.
Hasta geldiginde, bilinci agik, koopere, fontanel
acik normal bombelikte, ylzinin sag yarisinda
trigeminal sinir trasesi boyunca sarap rengi ne-
vus gozlendi. Boy ve kilo persentilleri % 25-50
arasinda idi. Dinlemekle kalp ve solunum sesleri
dogaldi. Meningeal iritasyon bulgulari yoktu.
Hastanin extremiteleri normal, kas kuvveti nor-
mal, duyu kaybi yoktu. Derin tendon refleksleri
normaldi, patolojik refleks alinmadi. Bagini 2.ay-
da tutan hastamiz, destekli oturabiliyordu. Hasta-
nin laboratuar tetkiklerinde Hemogram, AST,
ALT, GGT, LDH, BUN, Kreatin, Kan glukozu,
elektrolitleri, Kan gazi, Kan amonyak duzeyi, PT,
PTT, INR degerleri normaldi. Tandem-MS normal
degerlendirildi. Hastanin c¢ekilen Beyin MR inda
sag tempora-pareito- oksipital bélgede, leptome-
ningial vaskdlarizasyon artisi (anjiomatozis) géz-
lendi. Sag serebellar hemisferde, artmig vaskdila-
rizasyon lokalizasyonlarinda temporal ve oksipi-
tal loblarda sekonder atrofi izlendi. Bu gérintl
Sturge-Weber sendromu ile uyumlu idi.

TARTISMA

Sturge-Weber sendromu seyrek goérilen, potan-
siyel, progresif seyir gdsteren bir hastaliktir. Fa-
siyal ve leptomeningial angioma siktir, fakat ge-
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nellikle ayni tarafli degildir?. Leptomeningial an-
giomatozis genellikle accipital ve pariyetal lobla-
ri tutar. Hastalarin yaklagik % 70 i, ilk nébetlerini
ilk 1 yasinda gegirir. ilk ndbetler, siklikla pial an-
giomanin kargl tarafindaki vicut yarisini tutar ve
erken nobetler olgularin Gcte birinde atesle tetik-
lenir®. Fokal nébetler daha sik goriilir, intrakran-
yal angiomatozisli radyografi bulgusu olan co-
cuklar genellikle ilk 3 yasta nébet gecirir. Bu ¢o-
cuklarin yaklasik yarisinda, mental retardasyon
g6zlenirken, digerlerinde 6grenme glclikleri,
davranis bozukluklari gérilebilir. Bazi yayinlar-
da, 2 yastan 6nce baslayan nébeti olan gocuklar-
da ve kontrol edilemeyen noébetleri olanlarda
mental retardasyonun daha siklikla gérilebilece-
gi belirtiimistir. Fokal ndbetler, tipik olarak noro-
kutandz anomalinin kargi tarafinda meydana ge-
lir ve yasla koétulesir. Leptoptomeningial angi-
omaya bagli bas agrisi, karsi tarafta hemiparazi,
hemiatrofi gérilebilir>. Hastamizda da fokal no-
bet izlenmis olup, tegretol sispansiyon bagslan-
mistir. Sturge-Weber sendromunda EEG, lepto-
meningial angiomatozis bdlgesinde aktivitede fo-
kal ve tek tarafli depresyonu gésterir. Fokal epi-
leptiform anomaliler, infantlarda sik degildir, hat-
ta sik ndbet gecirenlerde bile az géralur. Tibbi te-
davi basarisiz oldugunda cerrahi mudahale di-
stunulmelidir. Beyin lezyonuna kargi tarafta hemi-
parazi gelisebilir*S. Ancak hastamizda fokal né-
bet disinda nérolojik bulgu gézlenmedi.
Olgularin yaklasik % 85 inde, sarap rengi nevus
yuzin bir yarisinda, yuzin st tarafinda ve goz
kapaklarini da igerir. Literatiirde, fasiyal nevus ol-
maksizin yada bilateral kutanéz tutulum oldugu
olgular tanimlanmistir. Bilateral fasiyal angioma
insidansi, Sturge-Weber de %15 olarak belirtil-
mistir*. Hastamizda, yiiziinin sag yarisinda go-
zU de igine alacak bicimde sarap rengi nevusu
mevcuttu.

Hastamiz travmanin tetikledigi konvilziyonla Kli-
nigimize yatinlmis, hastaliktan siphenelenerek
cekilen Beyin BT ve MR ile hastalik radyolojik de-
gerlendirmeye alinmisti. Sturge-Weber sendro-
munda Beyin tomografisinde, kortikal kalsifikas-
yonlar occipital ve parieto-occipital bélgelerde
“tren rayl manzaras!’ olarak gdzlenir. Sturge-



Weber sendromlu hastalarda, Beyin MR da hipe-
rintense ve hipointense beyaz cevher lezyonlari
g6rilebilir. Leptomeningial angiomatoziste ayni
tarafta atrofi gdzlenir. Subaraknoid aralikta ge-
nislemeye eslik eden serebral atrofi ve ayni ta-
rafli lateral ventrikil kompensatuvar geniglemesi
goraliré. Hastamizin Beyin tomografi ve MR bul-
gulari, hastalik ile uyumlu idi.

Oftalmik tutulum; genellikle akéz sivinin vendz
dénusitnde degisiklige bagli kronik glokom ola-
rak gdzlenir. Koroidal ve orbital hemangiomlar,
buftalmus ve posterior sklerit daha az gérular’.
Hastamizda g6z tutulumu yoktu.

SONUCLAR

Bu olguyla, yasamin ilk bir yilinda nérogelisim
normal gibi gézikse bile Sturge-Weber li hasta-
larda, generalize, fokal nébetlere ve lokal hipok-
siye bagli sekonder serebral atrofi sonucu, has-
talarda mental gerilik ve 6grenme bozukluklari
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gelisebilecegi icin, erken ve hizli taninin dnemi-
ne dikkat gektik.
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