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Öz

Gülhane Askeri Tıp Akademisi Haydarpaşa Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Deri ve Zührevi Hastalıklar Kliniği,

 *Göz Hastalıkları Kliniği, **Radyoloji Kliniği, İstanbul, Türkiye 

Ersin Aydın, Yakup Aksoy*, Ercan Karabacak, Bilal Doğan, Murat Velioğlu**, Kürşat Göker

Sturge-Weber syndrome (SWS) is a neurocutaneous syndrome characterized by facial port wine stains, vascular lesions in the ipsilateral 
brain and meninges, and glaucoma. Klippel-Trenaunay syndrome (KTS) is a rare congenital malformation associated with cutaneous vascular 
malformation, bony or soft tissue hypertrophy and venous varicosities in the affected limb. Although some cases have been reported in the 
literature, an overlap between these two phakomatoses is extremely rare and they have systemic and ocular affects. Here, we present a case 
showing the properties of both SWS and KTS and having interesting ophthalmological findings. This case is presented to emphasize that eye 
related complications might also be seen in these syndromes.
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Sturge-Weber sendromu (SWS) yüzde Porto şarabı lekesi, aynı taraf beyinde ve meninkste vasküler lezyonlar ve gözde glokom ile karakterize 
bir nörokutanöz sendromdur. Klippel-Trenaunay sendromu (KTS) ise kutanöz vasküler malformasyon, kemik ya da yumuşak doku hipertrofisi 
ve etkilenen ekstremitede venöz genişlemelerle karekterize nadir görülen bir konjenital malformasyondur. Literatürde az sayıda olgu bildirilmiş 
olmakla birlikte bu iki fakomatozun birlikte görülmesi nadir bir durumdur ve sistemik, oftalmolojik patolojilere neden olabilmektir. Burada 
SWS ve KTS özelliklerini bir arada gösteren, aynı zamanda ilginç oftalmolojik bulguları da olan bir olgu sunulmuştur. Bu olgu sunumu, bu 
sendromlarda gözle ilgili komplikasyonların da görülebileceğini vurgulamak amacı ile sunulmuştur.
Anahtar Kelimeler: Sturge-Weber sendromu, Klippel-Trenaunay sendromu, kornea kalınlığı

Summary

Giriş

Sturge-Weber sendromu (SWS) yüzde Porto şarabı lekesi, 

göz ve merkezi sinir sisteminde hemanjiyomlar ile karakterize 

nörokutanöz sendromdur. Glokomla seyreden vasküler 

lezyonlar, beyin hemisferlerini tutan leptomeningeal 

anjiyomatozis, erken başlangıçlı konvülsiyonlar, nörolojik 

gelişmede gecikme hastalığa eşlik edebilen diğer bulgulardır1,2. 

Klippel-Trenaunay sendromu (KTS) ise vücudun herhangi bir 

yerinde görülebilen deri ve organlarda hemanjiyom, venöz 

genişlemeler ve etkilenen ekstremitede yumuşak doku ve 

kemik hipertrofisi ile karakterizedir3. Literatürde az sayıda 

olgu bildirilmiş olmakla birlikte bu iki fakomatozun birlikte 

görülmesi nadir bir durumdur4,5. Birlikteliği ender olarak 

görülen bu sendromların klinik özelliklerinin bilinmesi, 

etkileyeceği sistemlerdeki komplikasyonların erken saptanması 

açısından önem taşımaktadır.

Olgu Sunumu

Yirmi yaşındaki erkek hasta polikliniğimize yüzünün ve 

vücudunun sağ tarafında kırmızı-renkli geniş lekeler şikayeti 

A case of overlapping of Sturge Weber syndrome-Klippel Trenaunay syndrome and 
ophthalmological findings

Sturge Weber sendromu-Klippel Trenaunay sendromu 
birlikteliği olgusu ve göz bulguları
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ile başvurdu. Bu lekelerin doğuştan mevcut olduğunu ailesinde benzer 

şikayetleri olan aile bireyi olmadığını ifade etmekteydi. Hastanın 

dermatolojik muayenesinde yüzün sağ yarısında ve sert damakta Porto 

şarabı lekesi ile uyumlu, iyi sınırlı, basmakla solmayan, eritematöz makül 

ve plaklar tespit edildi. Bu lezyonlar yüzde trigeminal sinirin oftalmik 

ve maksiller dallarının dağılımına uymaktaydı. Aynı zamanda sağ 

omuzda, göğüs ve sırtın sağ yarısında, sağ alt ve üst ekstremitenin ön 

ve arka yüzünde de bu lezyonlar devam etmekteydi (Resim 1a, 1b). Sağ 
taraf üst ve alt ekstremiteler, sol taraftan daha uzun ve hipertrofikti. 
Üst ekstremiteler, tüm ekstremite anterior-posterior (AP) grafilerinde 
(ortoröntgenogram) humerustan radius distal ucuna kadar ölçüldü. Sağ 
üst ekstremite sol taraftan 2,4 cm (Sağ:Sol, 55,8:53,4) daha uzundu. 
Alt ekstremiteler ise tüm ekstremite AP grafilerinde femur başından 
tibia distal ucuna kadar ölçüldü. Sağ alt ekstremitenin sol taraftan 0,4 
cm (Sağ:Sol, 79,5:79,9) daha uzun olduğu görüldü. Aynı zamanda 
uyluk bölgesi çevre ölçümlerinde sağ tarafın soldan 2 cm (Sağ:Sol, 
53,5:51,5) daha geniş, kol çevresi ölçümlerinde sağ tarafın soldan 
1 cm (Sağ:Sol, 32:31) daha geniş olduğu tespit edildi. Olgumuzun 
çekilen grafilerinde kemik hipertrofisini yoktu. Hastanın çekilen 
kraniyal bilgisayarlı tomografi (BT) görüntülemesinde sağ taraf inferior 
temporal girusta belirgin kalsifikasyon ve frontal sinüste hipertrofi 
saptandı (Resim 2a). Manyetik rezonans incelemesinde yine sağ tarafta 
lateral ventrikül koroid pleksusunda hipertrofi, hafif dural kalınlaşma 
ve gözde koroidal kalınlaşma görüldü (Resim 2b, 2c, 2d). Tüm batın 
ultrasonografi incelemesinde organ tutulumuna ait bulgu görülmezken, 
akciğer grafisinde patolojik bir görünüm izlenmedi. Sağ ekstremitelere 
yapılan ultrasonografik incelemede arterio-venöz fistül rastlanmadı. 
Nörolojik muayenesinde patoloji saptanmayan hastada mental ya da 
motor anomali yoktu. 
Yapılan oftalmolojik incelemede nevüs flammeusa bağlı olarak sağ taraf 
göz kapakları kırmızı-mor renkteydi. Hastanın görmeleri her iki gözde 
Snellen eşeline göre 20/20 düzeyindeydi. Sağ gözde konjonktival ve 
episkleral damarlarda genişleme ve tortuosite mevcut olup özellikte 
limbusta bir halka görünümü izlenmekteydi (Resim 3a, 3b). Fundus 
refleksi sağ gözde kırmızı iken sol gözde normal rengi olan sarı-
turuncu renkteydi. Sağ gözde koroidal vasküler yapılar daha geniş ve 
kıvrımlı olarak izlenmekteydi. Sağ gözde optik diskte glokomatöz bir 
çukurlaşma (cupping) mevcut olup çukur/disk (cup/disk) oranı sağda 
5/10 ve solda 2/10 olarak ölçüldü. Göz içi basıncı sağda 30 mmHg 
ve solda 15 mmHg olarak ölçüldü. Gözün aksiyel uzunluğu (kornea 
ön yüzeyinden foveaya) sağda 22,23 mm ve solda 23,07 mm olarak 
ölçüldü. Bağlantılı olarak kırma kusuru sağda -0,25 diyoptri ve solda 
-3,00 diyoptriydi. Pakimetrik santral kornea kalınlığı sağda 605 µm ve 
solda 565 µm olarak ölçüldü. 

Tartışma

SWS intrakraniyal vasküler anomaliler, leptomeningeal anjiyomatozis ile 
karakterize 1/50,000 sıklıkta görülen nörokutanöz sendromdur6.
Çoğunlukla trigeminal sinirin oftalmik ve maksiller dallarının innerve 
ettiği dermatomlarda Porto şarabı lekesi veya nevüs flammeus olarak 
adlandırılan damarsal lezyonlar, glokom ve aynı taraf beyin ve meninkste 
vasküler lezyonlarla karakterizedir. 

Resim 3. a) Sağ gözde geniş ve kıvrımlı konjonktival episkleral 
damarlar, b) Sağ gözde genişlemiş konjunktival ve episkleral damarların 
limbusta oluşturduğu halka görünümü

Resim 1. a) Sağ omuz, göğüs ve alt ve üst ekstremitelerin 
ön yüzünde nevüs flammeus, b) Sağ omuz, sırt ve alt ve üst 
ekstremitelerin arka yüzünde nevüs flammeus

Resim 2. a) Aksiyel kraniyal bilgisayarlı tomografi görüntülemede 
sağ temporal kalsifikasyonlar (uzun ok) ve hipertrofik sağ frontal 
sinus (kısa ok), b) Kontrast koronal T1 ağırlıklı görüntülemede sağ 
koroid pleksusta hipertrofi (beyaz ok), c) Kontrast koronal T1 ağırlıklı 
görüntülemede sağda hafif dural kalınlaşma (beyaz ok), d) Kontrast 
koronal T1 ağırlıklı görüntülemede sağ gözde koroidal kalınlaşma 
(beyaz ok)
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KTS 2/50,000 sıklıkta görülmektedir ve ilk olarak 19. yüzyılın başında 
Klippel ve Trenaunay tarafından tanımlanmıştır2.
KTS doğumda mevcut olup genellikle bir alt ekstremiteyi, bazen de 
ek olarak iki ekstremiteyi, gövde ve yüzü de etkileyebilir. Bu sendrom 
gövde ve ekstremitelerde irregular ve asimetrik kapiller ve kavernöz 
hemanjiyomlar, arterio-venöz fistül, lenfödem, ekstremitelerde 
hipertrofi ve çeşitli organ büyümeleri ile karakterizedir. Yumuşak 
dokudaki genişleme bütün ekstremiteyi, ya da sadece parmakları 
etkileyebilir. Bu sendromda görülen bir çok komplikasyon altta yatan 
vasküler patolojye bağlı gelişmektedir. Staz dermatiti, tromboflebit 
ve ekstremite uyumsuzluğu bunlardan bazılarıdır. Daha ciddi sekeller 
ise tromboz, pulmoner emboli, serebral ve spinal arterio-venöz 
malformasyon, makrosefali, mikrosefali orbito-frontal varisler ve 
konjestif kalp yetmezliğini içermektedir7. Nadir olarak görülen bu 
sendromların patofizyolojisi henüz tam olarak açıkça ortaya konamamış 
olmakla birlikte olguların çoğunda sebebin embriyonik vaskülogenez 
ve anjiyogenezde önemli rolleri olan somatik gen mutasyonları olduğu 
düşülmektedir8. Her iki hastalıkta daima sporadik olarak görülmekle 
birlikte bazı ailelerde bir otozomal dominant geçiş tanımlanmıştır9. Ek 
olarak bu iki sendromun aynı hastalığın farklı şekillerde ortaya çıkmış 
halleri olarak düşünenlerde vardır. 
Bizim olgumuzda SWS düşünmemize neden olan bulgular yüzün sağ 
yarısında Porto şarabı lekesi, sağ gözde glokom ve aynı tarafta BT’de 
serebral kalsifikasyon varlığı, KTS düşündüren bulgular ise üst ve alt 
ekstremite hipertrofisi, vücudun değişik yerlerinde mor lezyonlar ve 
yüzde Porto şarabı lekesi olmasıydı. Bu bulgularla hastamız KTS ve 
SWS’nin birlikteliği olarak değerlendirildi.
Pigmente ve damarsal nevüslerin birlikte görüldüğü tablolar 
fakomatozis pigmentovaskülaris (FPV) olarak adlandırılır2. Literatürde 
SWS-KTS birlikteliği gösteren FPV olguları da bulunmaktadır2,10,11. 
Fakat olgumuzda vasküler lezyonlara pigmente nevüsler eşlik etmemesi 
nedeni ile FPV düşünülmedi.
Bu sendromlarda ek olarak birçok sistemik problem görülebilmesine 
rağmen bizim olgumuzda klasik bulgular ve göze ait değişiklikler dışında 
sistemik patoloji saptanmadı7. Gözde klasik glokom varlığı dışında bazı 
yayınlarda, buftalmus, episkleral vasküler yapılarda genişleme, iris 
hipokromisi, retina dekolmanı ve koroidal anjiyom da bildirilmiştir12,13. 
Olgumuzda sağ gözdeki optik diskteki çukur/disk oranı yüksek göz içi 
basıncı ile uyumlu olarak artmıştı. Aksiyel uzunluğun sağ gözde 1 mm 
daha kısa olmasının sağ gözde koroid kalınlığının sol gözden daha fazla 
olmasına bağlı olabileceği değerlendirildi. Bu aksiyel uzunluk farkına 
bağlı olarak sağ gözün kırma kusuru sol gözden yaklaşık 3 diyoptri 
daha azdı. Santral kornea kalınlığı sağlıklı bir insanda ortalama 551 µm 
civarındadır14. Olgumuzda ise sağ gözde kornea kalınlığı normalden 
ve sol taraftan çok daha fazla kalındı. Literatürde bu konu ile ilgili bir 
bilgi saptayamadık. Bununla beraber biz bu durumun KTS hastalarında 
görülen yumuşak dokudaki hipertrofik etkinin bir sonucu olabileceğini 
düşünüyoruz.
Bu birliktelik ile ilgili spesifik küratif tedavi henüz yoktur. Bazı olgularda 
variköz lezyonlar için kompresyon bandajlar ve seçili olgularda cerrahi 
uygulanmaktadır. Biz de olgumuzu hastalığıyla alakalı bilgilendirildikten 
sonra glokom nedeni ile tedavi düzenlendik ve gözlük reçetesi 
düzenledik. 
Biz bu olguyla tam bir oftalmolojik muayenenin ve radyolojik 
değerlendirmenin SWS ve KTS’nin birlikte olduğu hastalarda tanıda ve 
altta yatan muhtemel sistemik ya da lokal komplikasyonların tedavi ve 
yönetiminde çok önemli olduğunu belirtmek istedik.
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