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Erken cerrahi tedaviden fayda gören bir Sturge - We ber sendromu olgusu 

A case of Sturge-Weber syndrome who benefit from early surgical intervention 
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Özet 

Sturge Weber sendromunda erken infantil dönemde nöbetler görüldüğünde, hemiparezinin erken dönemde geliştiği, 
nöbetlerin dirençli olabildiği ve mental motor retardasyonun ilerleyici olduğu bilinmektedir. Son zamanlarda bu olgula-
ra erken cerrahi müdahale yapılması  önerilmektedir. Bu yazıda kompleks parsiyel nöbetler şeklinde dirençli nöbetler-
le gelen ve başarılı bir şekilde sol fonksiyonel hemisferektomi yapılan Sturge-Weber sendromlu bir olgu sunulmuştur. 
21 aylık kız olgu 2.5 aylıkken başlayan vücudun sağ tarafına lokalize nöbetler nedeniyle hastanemize getirildi. Günde 
10 defaya kadar olabilen bu nöbetler ateşli hastalıkları sırasında statusa neden oluyordu. Fizik muayenesinde sol yüz 
yarısı ve boyunda hemajiomu mevcut olan hastanın sağ hemiparezi ve mikrosefalisi mevcuttu. Beyin manyetik rezo-
nans incelemesinde sol serebral hemisfer temporooksipital loblarda anjioma ve gliozis saptandı. Fenobarbital, 
karbamazepin ve valproat tedavileri maksimum dozlarda kullanılmasına rağmen 6 kez status tablosunda hastaneye 
yatırılan olguya beyin cerrahisi tarafından sol fonksiyonel hemisferektomi uygulandı. Operasyon sonrası antiepileptik 
tedavisi azaltılan hasta nöbetsiz olarak izlenmektedir.  

Anahtar kelimeler: Sturge-Weber sendromu, epilepsi, çocuk, fonksiyonel hemisferektomi. 

Summary 

In Sturge-Weber syndrom in case the seizures accompany in early infontile period, the occurrence of earlier 
hemiparesis, resistant hemiparesis and progressive motor mental retardation is well-established . Recently, surgical 
intervention has been proposed as a treatment option in such cases. This study presents a Sturge-Weber case who 
presented with resistant complex partial seizures and underwent a successful left functional hemispherectomy. A 21-
month-old girl was presented to our hospital with right-localized seizures the onset of which was 2.5 months of age. 
The seizures which had occured as many as 10 times a day had caused status in the course of diseases 
accompanied by high fever. Physical exam revealed right hemiparesis, microcephaly, and a hemangioma located on 
left side of her face and on her neck. Angioma and gliosis were detected on left cerebral hemisphere temporooccipital 
lobe by brain magnetic resonance imaging. Although phenobarbital, carbamazepine and valproate had been given at 
maximal doses, these treatments did not help and the patient was hospitalized for 6 more times with status before 
she underwent left functional hemispherectomy. The patient has been under follow-up with lower doses of 
antiepileptics after the surgery and she has not had a seizure since then.  

Key words: Sturge-weber syndrome, epilepsy, childhood, functional hemispherectomi. 

Giri ş 

Sturge-Weber sendromu (SWS) şarap kırmızısı renginde 
(port-wine stain) fasial nevus, konvulsiyon, hemiparezi, 
intrakranial kalsifikasyon, ve mental retardasyon ile 
karakterize bir tablodur. Sıklığı 50.000 doğumda bir olup, 
vakalar sporadik olarak görülmektedir. Fasial port vine 
nevus doğumda ve hemen daima yüzün üst bölümünde  
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ve göz kapaklarında görülmekte ve tek taraflı görülmeye 
eğilimli olmaktadır (1). 

Etyolojisi tam olarak bilinmemekte kortikal venöz drenaj 
gelişim anomalisi olabileceği düşünülmektedir (2). 
SWS’nda cerrahi tedavi gerektirecek kadar dirençli 
epilepsi nadirdir. Hastalığın doğal seyrinin değişken 
olmasından dolayı cerrahi endikasyonunun kesin olarak 
belirlenmesi güçtür (3). Erken infantil dönemde 
nöbetlerin başladığı SWS hastalarında hemiparezinin 
daha erken ortaya çıktığı, dirençli nöbetlerinin olduğu ve 
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ilerleyici mental ve motor retardasyonun olduğu 
bildirilmiştir.  

Nöbetlerin kontrol altına alınması ve oluşacak olan 
progresif nörolojik defisitlerden korunmak için ilk 1 yaşta 
cerrahi müdahale yapılması önerilmektedir (4, 5).  Bu 
makalede 21 aylık bir SWS’lu olgu dirençli nöbetleri 
nedeniyle yapılan erken cerrahi hemisferektomiden yarar 
gördüğünden dolayı sunulmuştur.      

Olgu 

Yirmi bir aylık kız olgu, 2.5 aylıkken başlayan vücudun 
sağ tarafında yüz, göz, kol ve bacağa lokalize, kasılma 
şeklinde nöbetler nedeniyle hastanemize getirildi. Günde 
10 defaya kadar olabilen bu nöbetler ateşli hastalıklar 
sırasında artış gösteriyordu ve 6 kez status tablosunda 
hastaneye yatırılmıştı. Fizik muyenesinde sol yüz yarısı 
ve boyunda hemajiomu mevcut olan hastanın sağ spas-
tik hemiparezisi mevcuttu. Özgeçmişinden normal 
spontan vajinal yol ile 38 haftalık olarak doğan olgunun 
soygeçmişinde özellik yoktu. Laboratuar incelemelerin-
den hemogram ve rutin biokimyasal incelemeleri normal 
olan hastanın beyin manyetik rezonans incelemesinde 
(MRI) sol serebral hemisferde sturge-weber sendromu 
ile uyumlu temporooksipital loblarda anjioma ve gliozis 
saptandı (Resim1).  

 

Resim 1. Olgunun operasyon öncesi beyin MR incelemesinde 
sol serebral hemisfer temporooksipital loblarda 
anjioma ve gliozis görülmektedir. 

Klinik izleminde fenobarbital, karbamazepin ve valproat 
tedavileri maksimum dozlarda kullanılmasına rağmen 
nöbetlerine hakim olunamayan ve sıklaşan nöbetleri 
nedeniyle beyin cerrahisi ile konsülte edilen hastanın 
operasyon yapılmasına karar verildi. Sol fonksiyonel 
hemisferektomi yapılan hastanın patolojik incelemesinde 
meninkslerde telenjiektazik anjiomatöz gelişim görüldü. 
Beyin parankiminde yaygın kalsifikasyon izlendi. 
Serebral kortekste fokal atrofi ve reaktif gliozis dikkati 
çekti. Postop yapılan beyin MRI’ında sol serebral 
hemisferde lobektomiye sekonder geniş porensefalik 

kavitasyon ve volüm kaybına sekonder ekstraserebral 
mesafe genişlemesi saptandı.  

Sol serebral ve serebellar hemisferde sekel gliozis ve 
ansefalomalazi alanları, sağ serebral hemisferde orta 
hattan sola doğru hafif şift görüldü (resim 2). Son yapılan 
elektroensefalografisinde solda zemin aktivitesi düşüklü-
ğü haricinde anormal potansiyel saptanmayan hastanın 
antiepileptik tedavisi azaltıldı, olgu nöbetsiz olarak iz-
lenmektedir. 

 

Resim 2. Postop yapılan beyin MRI’ında sol serebral ve 
serebellar hemisferde sekel gliozis ve 
ansefalomalazi alanları, sağ serebral hemisferde or-
ta hattan sola doğru hafif şift izlenmektedir. 

Tartışma  

SWS ensefalotrigeminal anjiomatozis olarak da bilinen 
sporadik nörokutanöz bir hastalıktır. Hastalarda genellik-
le fasial mor renkli nevus, mental reterdasyon, epilepsi, 
hemiparezi ve  hemianopi görülmektedir. Fasiyal anjiyom 
genellikle trigeminal sinirin birinci sensoriyal dalı ile u-
yumluluk gösterirken, bazen ikinci ya da üçüncü dalı ile 
de birliktelik gösterebilir. Anjiyomlar nazofarinks, muköz 
membranlar (dudak, damak, gingiva, dil, farinks, larinks), 
oküler koroidal membranları tutabilir. Gözün koroid 
membranının anjiomu sıklıkla tek taraflı konjenital glo-
kom ve buftalmus ile birliktedir. Bunun yanı sıra boyun, 
gövde ve ekstremitelerde de anjiyom olabilir. En önemli-
si, eşlik eden leptomeningeal anjiyomdur. Pariyetal, 
temporal, oksipital lobları, bazen de her iki hemisferi 
tutabilir (6). Sunduğumuz olguda benzer biçimde yüzde, 
boyuna uzanan fasiyal hemanjiom ve ipsilateral 
anjiyomatozis izlendi. Oküler tutulum hastamızda mevcut 
olmayıp nörolojik olarak kontrlateral hemiparezi mevcuttu. 

Hastaların %75-90’ında fokal veya jeneralize nöbetler 
görülür. Genellikle ilk nörolojik bulguyu oluşturur ve 
yaşamın ilk yılında ortaya çıkar. Nöbetler gittikçe ilaca 
yanıtsız hale gelir ve geçici veya kalıcı hemiparezi bunu 
izler. (7). Hastamızın da 2.5 aylıkken başlayan,  parsiyel 
başlayıp zaman zaman sekonder jeneraize olan ve gide-
rek dirençli hale gelen nöbetleri mevcuttu. Hastalıkla 
beraber nadir görülen bulgular makrosefali, kavernöz 
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hemanjiom, iris kolobomu, aort koarktasyonu ve kulak 
anormallikleridir (8). Bizim hastamızda ise mikrosefali 
bulunmaktaydı.  

SWS’nun tanısında ve izleminde hastanın nörolojik du-
rumunda değişiklik olduğunda MRI metot olarak seçilme-
lidir (9). Đnfantlarda kontrastsız yapılan MRI normal olabi-
lir, en yararlı tanı aracı gadolinium verilerek leptomingeal 
tutulumun saptanabildiği MRI’dır. BBT intrakranial kalsi-
fikasyonların lokalizasyon ve yayılımını gösterebilir (10).  

Tedavide nöbetler kontrol altına alınmalıdır. Bazı çocuk-
larda nadir kompleks parsiyel nöbetler görülmektedir 
SWS’unda ilk nöbetten sonra antiepileptik başlanmalıdır. 
Nöbetlerin etkili bir şekilde önlenmesi nörolojik bozulma-
yı minimalize eder ve yaşam kalitesi artar. Bir çalışmada 
%50 hastanın tam nöbet kontrolüne, %39’unun ise 
parsiyel nöbet kontrolüne sahip olduğu saptandı (11). 
Đnatçı konvulsionları olan vakalarda özellikle ilk bir yıl 
içinde yapılan hemisferektomi veya lobektomi ile mental 
reterdasyonun önlenebileceğine dair raporlar vardır (1). 
Cerrahi tedavinin nöbet sıklığını azalttığı konusunda 
genel bir görüş olmakla beraber, hasta seçimi ve cerra-
hinin zamanı konusunda hala tartışılmaktadır (12). 
Hemisferektomi yeterli antiepileptik tedaviye yanıt ver-
meyen dirençli nöbetlerin olduğu vakalara saklanmalıdır. 

Bizim hastamızın da üçlü antiepileptik tedaviye rağmen 
dirençli nöbetleri mevcuttu.  

Fonksiyonel hemisferektomi girişimi 4 aşamadan oluş-
maktadır. Đlk aşamada suprasylvian santral bölge rezeke 
edilerek korpus kallozum ve ventriküllere ulaşılır. Đkinci 
aşamada total kallozotomi yapılır. Üçüncüsünde medial 
temporal (amygdalahipokampektomi) yapıları da kapsa-
yan anterior temporal lobektomi uygulanır. Son aşamada 
geri kalan temporo-parieto-oksipital beyin bölgesinde 
diskonneksiyon ile operasyon tamamlanır (13). Yapılan 
bir çalışmada 27 hastanın 8’ine hemisferektomi (anato-
mik veya fonksiyonel) yapılmış, ve hepsinde epilepsinin 
tam olarak düzeldiği saptanmıştır. Fokal rezeksiyon 
yapılan 19 hastanın 11 (%58)’i nöbetsiz olarak kalmıştır. 
17 çocuğun cerrahi sonrası gelişimlerinde düzelme ol-
duğu, bunun da en çok rezeksiyonun tam olduğu ve 
hastanın yaşının küçük olduğu olgularda olduğu bildiril-
miştir. Hastamıza da sol fonksiyonel hemisferektomi 
yapılmış ve hasta nöbetsiz kalmıştır.  

Sonuçta, erken sütçocukluğu döneminde nöbetlerin 
başladığı, dirençli epilepsi gelişen SWS olgularında 
erken cerrahi tedavi ile nöbetsizlik sağlanabileceği ve bu 
hastalarda gelişebilecek olan mental ve motor geriliğin 
azaltılabileceğini vurgulamak istiyoruz. 
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