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Varyant Bir Sturge-Weber Olgusu

Variant Case of Sturge-Weber Syndrome
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Sayin Editor,

On yedi yasinda erkek hasta epileptik ataklar nedeni ile
getirildi. Anamnezde bir yagindan beri nébetlerinin oldugu
ogrenilen hastanin ategli havale oykiisii yoktu ve néromotor
gelisimi normaldi, nébetlerin bagin ve gozlerin saga deviye oldugu,
zaman zaman yalanma ve ag1z sapirdatma seklinde otomatizmlerin
esik ettigi genellikle bir dakikadan kisa siiren nobetler seklinde
karakterize oldugu, ataklarin donem donem arttigi ve baz
zamanlar sekonder jeneralize karakterde oldugu 6grenildi. Sosyo-
ekonomik nedenlerle diizenli kontrollere gidemeyen aileden alinan
anamnezde valproik asit tedavisi altinda olan hastanin son bir
senedir ilacini diizenli almadig1 6grenildi. Soyge¢misinde 6zellik
yoktu. Cekilen elektroensefalografide sol temporo-parieto-oksipital
bolgede keskin karakterde teta formunda yavas dalga aktivitesi ve
zaman zaman karsi hemisfer homolog alanlarina yayilip jeneralize
olan diken dalga aktivitesi gozlendi. Beyin tomografisinde sol
serebral hemisferde ozellikle pariyetal lobda kortikal atrofi, bu
boliimde kortekste yaygin kalsifik plak formasyonlar: ve sag lateral
ventrikiilde minimal genigleme gézlendi ($ekil 1A, 1B). Takibinde
manyetik rezonans goriintiileme (MRG) planland: ve sol pariyetal
lobda giruslarda artis ile beraber, oncelikle kortikal displazi lehine
polimikrogiri agisindan siipheli sinyal degisiklikleri, kalsifikasyon,
leptomeningial kalinlagma ve sag lateral ventrikiilde asimetrik
genisleme saptandi. Her iki hipokampusun sinyal intensitesi ve
korpus kallozum normal olarak degerlendirildi (Sekil 2A, 2B).
Hastaya tedavi olarak okskarbazepin 600 mg/giin baglanip, doz
1200 mg/giin’e yiikseltildi. Takip eden donemde yan etkiler
nedeniyle ve hastanin nébetlerinin devam etmesi iizerine tedaviye

levetirasetam eklenip dozu artirildi. Nobetleri gerileyen hastanin
tedavisi halen devam etmektedir.

Sturge-Weber (SWS)  patofizyolojisinde;
rezidiiel embriyonel kan damarlar1 ve onlarin cevresel serebral

sendromunun

dokuya yaptigi sekonder etkiler ve bunun sonucunda serebral
hipoksi, iskemi, ventz okliizyon, tromboz, infarkt, atrofi ve
vazomotor fenomenin ortaya ¢ikist soz konusudur (1). Norolojik
bulgular, damarsal patolojiler nedeniyle olusmus serebral hasarin
yerine ve biiyiikliigiine bagli olarak degisiklik gostermektedir.
Norolojik bulgular i¢inde kortikal disgenezise bagli epilepsi,
tek tarafli atrofiye bagli hemiparezi, yaygin serebral beslenme
bozukluguna bagli mental retardasyon ve migren tarzi bag agrisi
sayilabilir (2). SWS'nin karakteristik bulgulart arasinda yer alan
porto sarabi neviisii, ylizde derinin altinda kiigiik ven ve kapillerin
malformasyonuyla olugsmaktadir. Bu durumun da gestasyonel
donemin ilk trimesterinde primitif sefalik venéz sistemin
gelisimindeki hata nedeniyle olustugu diigtiniilmektedir (1).
Literatiirde, en sik tespit edilen bulgu olmasina ragmen, fasiyal
anjiyomatoz lezyonun eglik etmedigi SWS’li olgular da rapor
edilmistir (3). Diger bir ¢alismada ise SWS'den stiphelenilen
veya porto sarabi neviisii olan hastalarda nadir goriilen beyin
goriintilleme bulgulart tartigilmigtir.  Aragtirilan 62 hastanin
32’sinde tipik bulgular saptanirken, 20 hastada MRG'de ilgisiz
patolojiye atfedilebilen anormal degisiklikler gézlenmis, kalan 10
hastanin 7’sinde ise pial anjiyom, 2’sinde kortikal kalsifikasyon
ve pial anjiyoma, bir hastada ise normal goriintiileme bulgulari
saptanmig ancak tekrarlanan MRG’de pial kalinlasma gozlenmigtir
(4). Sundugum olguda da leptomeningeal kalinlagma yaninda
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Sekil 2. A, B) Sturge-Weber sendromlu hastanin T2 sagittal ve aksiyel agirlikli beyin manyetik rezonans goriintiisii

kortikal kalsifikasyon ve sol hemisfer temporo-parieto-oksipital
bolgede atrofi gozlenmistir. Literatiir aragtirildiginda SWS varyants
denilebilecek az sayida hasta rapor edildigini ve bu varyantlarin
fizik ve norolojik muayene ve goriintiileme bulgularina gore
stniflandigini  goriiyoruz. Anlattifim olgu ise diger varyant
olgulara benzer zellikte olan bir olgudur. Farkl: zelliklere sahip
bu hastalarin varyant olup olmadiklari, SWS patofizyolojisinin
ayrintili olarak ortaya ¢ikarilmasindan sonra aydinlatilacaktir.
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