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STURGE-WEBER SENDROMU'NUN KRANIAL
BILGISAYARLI TOMOGRAFI OZELLIKLERI
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OZET ]

1

Suturge-Weber Sendromu’nda kranial bilgisayarli tomografi (BT) ile ipsilateral kortikal kalsifikas- |
yon, kortikal atroft ve anjiyomaléz malformasyon varligi gosterilebilmektedir. Bu bildiride, atipik |
yerlegimli ve kalsifikasyon icermeyen iki vaka nedeni ile Sturge-Weber Sendromu'nun BT ézellikleri [
|

tarnisilds. i

SUMMARY |

Cranial Computed Tomographic Characteristics of Sturge Weber Disease

Sturge Weber Syndrome can reveal itself by cortical calcification cortical atrophy and angiomalos
amlformation, as shown by computed tomography. In this study, Iwo cases having atypical
localisation and without calcification were presented.

GIRIS

Fakomatozlar (nérokutan sendromlar), santral sinir sistemi, deri, i¢ organlar ve
iskelette multipl blastomatdz gelisim kusurlari ile karakterizedir. Tuberoz Skleroz,
norofibromatoz, von Hippel Lindau ve Sturge-Weber Sendromu (encephalotrigeminal
angiomatosis) bu grubu teskil eden belli bagh hastaliklardir. Sturge-Weber Sendromu'nun
oldukg¢a spesifik BT olgular: olmakla birlikte, siklikla klinik verilere dayanarak duha énce
tami konulabilmektedir.

VAKA TAKDIMI

I. Vaka: 17 yasinda kadin hastamin yiiziiniin sol yansinda, yanak, tist géz kapagi ve
alin bolgesini tutan nevus, mental retardasyon ve anamnezde uzun siireye dayanan
epileptik ataklar saptandi. BT incelemesinde, sol hemikranyumda daralma ile birlikte
kalvaryumda kalinlagma, sol frontal sinus ve mastoid scliillerde genisleme tesbit edildi.
Ventrikiiler ve yiiksek ventrikiiler diizey sol frontal polusda giruslara uyan, yogun
kalsifikasyonlar, subkortikal yerlesimli, belirgin konturlu-hipodens fokal atrofi, sol
lateral ventrikiilde genisleme mevcuttu. Lezyon diizeyi subaraknoid mesafe ve silviyan
fissiirde genisleme goriildii. Orta hat hemiatrofiye bagh solda lokalize idi. I.V. kontrasth
incelemede, anlamh fiksasyon saptanmadi (Resim 1,2).

II. Vaka: Afcbril cpilepsi ndbetleri gegiren ve sag supraorbital nevusu bulunan, 14
aylhk kiz ¢cocugunun kranyal BT inceclemesinde, kalvaryum simetrik olup, kemik yapida
ozcllik goriilmedi. Orta hat minimal sagda lokalize idi. Saf temporo-parictalde
subaraknoid mesafede genisleme, sag silviyan [issiir ve sag parictal lob sulkuslarinda
belirginlesme mevcuttu. 1.V, kontrasth incelemede, yiiksck ventrikiler diizey sag
parieto-oksipitalde baglayan ve konveksileye uzanarak arka parictali tutan, smrlan
belirsiz, diffuz kortikal kontrast tutulumu saptandi. Periventrikiiler ak madde yogunlugu
tabii idi. Sag oksipital hornda koroid pleksus sola oranla genis olup, nodiiler
alsifikasyonlar icermekte idi (Resim 3,4).

TARTISMA
Sturge-Weber Sendromu, bas bélgesinin konjenital anjiyomatozudur. Damar anomalisi
leptomeninks, yiiz derisi ve goziin retina tabakasimin kapiller ve venéz damarlarin tutar.
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RESIM 1
Sol hemikranium saga oranla dar ve kalvaryum solda kalindir. Sol frontal s

inus geniglir.
Sol frontal polusda giruslara uyar kalsifikasyonlar, sylvian fissurde 2

entyleme mevcuttur.

RESIM 2
IV kontrastl incelemede, lezyon diizeyi fiksasyon goriilmemekicdir

. Sol lateral ventrikiil
minimal genistir. Sol frontal lobda hipodens fokal atrof

[ saptarmakiadir.
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B. Cakir, K Odev

Trigeminal sinir 1.nci dali ve seyrek olarak diger dallanmin yayihm bilgesinde tek veya
¢ift tarafli sarap renginde nevus (neavus flammecus) ve epileptik ataklar yaklagik tiim
vakalarda hastalik tablosunu olusturmaktadir. Cesitli derecelerde mental retardasyon,
hemiparezi, hemianopsi, ipsilateral glokom, koroidal hemanjiyom ve buftalmus ender
gorillen klinik bulgulardir. Noropatolojik olarak, leptomeninks ve sercbral Kkorteksde
temporo-parietal ve oksipital bdlgeyi tercih eden telenjicktaziler, ipsilateral koroid
pleksusda vendz ektazi belirlenmektedir. Tiim hemisferi tutan veya ¢ift tarafli anjiyomatdz
vakalan1 bildirilmistir (1,2,3).

Sturge-Weber Sendromu'nda giruslara uyan, kivnimli, ¢ift kontur gosteren, tren rayl
seklinde kortikal kalsifikasyonlar patognomonik olup, literatiirde sikhik orami %50-90
arasinda degismektedir (1,3,4). Kalsifikasyonlarin gériilme orami ve yogunlugu yas ile
artmaktadir. Bunlar kraniografide 2 yas iizerinde tesbit edilmekte, BT ile ise daha erken
yaslarda belirlenebilmektedir. Kalsifikasyonlar siklikla temporo-parieto-oksipitalde
lokalizedir. Ender olmakla birlikte, frontal ve posterior fossa kalsifikasyonlann da
bildirilmistir. Bilateral kortikal kalsifikasyonlarin gdoriilme oram ¢esitli kaynaklarda
%15-25 olarak verilmistir (4,5). Sunulan birinci vakada frontal lob kalsifikasyonlar
tesbit edildi.

Sturge-Weber Sendromu'nun diger bir BT bulgusu ise, deri nevusu ile aym tarafda
ventrikiiler dilatasyon ve sulkuslarda genigleme ile dzcllenen, fokal veya tim hemisferi
tutan atrofidir. Kendall ve Kingsley ¢aligmalarinda, %100 siklikla hemiatrofi tesbit
etmiglerdir (6). 16 vakalik diger bir ¢caligmada bu oran %75 dir. Aym caligmada, bir
vakamizda oldugu gibi, kronik iskemiye bagh subkortikal screbral hipodensite (fokal
atrofi) goriilmiistiir (5). Hemiatrofi nedeni ile orta hat olusumlarinda lezyon y&niinde yer
degistirmekte ve seyrek olarak ipsilateral koroid pleksusun saglam tarala oranla bilyiik
olup, anormal genislikte kalsifikasyonlar icerdigi saptanmaktadir (1,7). Heriki vakada da

orta hat sapmasi ve bir vakada genis koroid pleksus ve nodiler kalsiflikasyonlar goriildi.
9 Ty e
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KONMTRAST

“RESIM 3
Yiiksek ventrikiiler diizeyden gecen kesilte, sag parietalde subaraknoid mesafede genigleme,
sag parietooksipitalde kortikal kontrast tutulumu mevcuttur. Sag koroid pleksus genigtir
ve nodiiler kalsifikasyonlar igermekiedir.
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RESIM 4
Supraventrikiller diizeyde, yogun kontrast tutan lezyonun arka parietale uzanimi
goriilmektedir.

Serebral hemiatrofiye sekonder kranial asimetri siklikla tanimlanmigtir. Kalvaryumda
her iki tabulay: igine alan kalinlagma, asimetrik mikrokranii, ipsilateral paranazal
sinuslarda ve mastoid seliillerde genigleme (pneumatosis dilatans) diger BT bulgularidir.
Tutulan hemisfer hacminde artig, literatiirde ender olgu &zellikleri arasinda sunulmugtur (7).

L.V. kontrasth BT incelemede, anjiyodisplaziye uyar kollateral venéz damarlarin
sorumlu tutuldugu giral veya yamala tarzda yiizeyel kontrast tutulumu gorillmektedir. Erken
yaslarda, bir vakamizda oldugu gibi, kortikal kalsifikasyonlar olusmadan, kontrast
tutulumu ile anjiyomatz lezyonun varhii ve yayilimi belirlenmektedir. Literatiirde,
kortikal atrofinin malformasyondan daha genis olabilecegi ve kontrast tutulumunun

malformasyonun tiimiinil gostermedigi bildirilmigtir (7).
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