Case Report / Olgu Sunumu

Ege Tip Dergisi / Ege Journal of Medicine 47(2) : 151-153, 2008

Erken cerrahi tedaviden fayda goren bir Sturge - We  ber sendromu olgusu
A case of Sturge-Weber syndrome who benefit from early surgical intervention
Unalp A* Uran N* Ersahin Y?
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Ozet

Sturge Weber sendromunda erken infantil dénemde nébetler gériildigiunde, hemiparezinin erken dénemde gelistidi,
ndbetlerin direncli olabildidi ve mental motor retardasyonun ilerleyici oldugu bilinmektedir. Son zamanlarda bu olgula-
ra erken cerrahi midahale yapilmasi 6nerilmektedir. Bu yazida kompleks parsiyel ndbetler seklinde direncli nébetler-
le gelen ve basaril bir sekilde sol fonksiyonel hemisferektomi yapilan Sturge-Weber sendromlu bir olgu sunulmustur.
21 aylik kiz olgu 2.5 ayhkken baglayan vicudun sag tarafina lokalize nébetler nedeniyle hastanemize getirildi. Giinde
10 defaya kadar olabilen bu ndbetler atesli hastaliklari sirasinda statusa neden oluyordu. Fizik muayenesinde sol yliz
yarisi ve boyunda hemajiomu mevcut olan hastanin sag hemiparezi ve mikrosefalisi mevcuttu. Beyin manyetik rezo-
nans incelemesinde sol serebral hemisfer temporooksipital loblarda anjioma ve gliozis saptandi. Fenobarbital,
karbamazepin ve valproat tedavileri maksimum dozlarda kullaniimasina ragmen 6 kez status tablosunda hastaneye
yatirilan olguya beyin cerrahisi tarafindan sol fonksiyonel hemisferektomi uygulandi. Operasyon sonrasi antiepileptik
tedavisi azaltilan hasta nobetsiz olarak izlenmektedir.

Anahtar kelimeler: Sturge-Weber sendromu, epilepsi, ¢cocuk, 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.
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Girig

Sturge-Weber sendromu (SWS) sarap kirmizisi renginde v?.gt)z_ kapaklarinda gorulmekte ve tek tarafli gérilmeye
(port-wine stain) fasial nevus, konvulsiyon, hemiparezi, ~ €dilimli olmaktadir (1).

intrakranial kalsifikasyon, ve mental retardasyon ile  Etyolojisi tam olarak bilinmemekte kortikal vendz drenaj
karakterize bir tablodur. Sikligi 50.000 dogumda bir olup,  gelisim anomalisi olabilecegi dustnulmektedir (2).
vakalar sporadik olarak gorilmektedir. Fasial port vine  SWS'nda cerrahi tedavi gerektirecek kadar direncli

nevus dogumda ve hemen daima yiziin Ust béliminde epilepsi nadirdir. Hastaligin dogal seyrinin degisken
olmasindan dolayi cerrahi endikasyonunun kesin olarak

Yazigma adresi: Aycan UNALP, Behcet Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerra- belilenmesi gugtir (3). Erken infanti ddnemde
hisi Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nérolojisi Bélumii, IZMIR ndbetlerin basladigi SWS hastalarinda hemiparezinin
Makalenin gelis tarihi : 12.07.2007; kabul tarihi : 11.12.2007 daha erken ortaya g|kt|g|, direngli nobetlerinin oldugu ve
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ilerleyici mental ve motor

bildirilmistir.

retardasyonun oldugu

Nobetlerin  kontrol altina alinmasi ve olusacak olan
progresif norolojik defisitlerden korunmak icin ilk 1 yasta
cerrahi mudahale yapilmasi onerilmektedir (4, 5). Bu
makalede 21 aylik bir SWS'lu olgu direncli nébetleri
nedeniyle yapilan erken cerrahi hemisferektomiden yarar
gorduginden dolay! sunulmustur.

Olgu

Yirmi bir aylik kiz olgu, 2.5 aylikken baslayan viicudun
sag tarafinda yliz, g6z, kol ve bacaga lokalize, kasilma
seklinde nobetler nedeniyle hastanemize getirildi. Gliinde
10 defaya kadar olabilen bu ndbetler atesli hastaliklar
sirasinda artig g0Osteriyordu ve 6 kez status tablosunda
hastaneye yatiriimisti. Fizik muyenesinde sol yliz yarisi
ve boyunda hemajiomu mevcut olan hastanin sag spas-
tik hemiparezisi mevcuttu. Ozge¢misinden normal

spontan vajinal yol ile 38 haftalik olarak dogan olgunun
soygecmisinde Ozellik yoktu. Laboratuar incelemelerin-
den hemogram ve rutin biokimyasal incelemeleri normal
olan hastanin beyin manyetik rezonans incelemesinde
(MRI) sol serebral hemisferde sturge-weber sendromu
ile uyumlu temporooksipital loblarda anjioma ve gliozis
saptandi (Resim1).

Resim 1. Olgunun operasyon 6ncesi beyin MR incelemesinde
sol serebral hemisfer temporooksipital loblarda
anjioma ve gliozis gorilmektedir.

Klinik izleminde fenobarbital, karbamazepin ve valproat
tedavileri maksimum dozlarda kullaniimasina ragmen
ndbetlerine hakim olunamayan ve siklasan ndébetleri
nedeniyle beyin cerrahisi ile konsiilte edilen hastanin
operasyon yapilmasina karar verildi. Sol fonksiyonel
hemisferektomi yapilan hastanin patolojik incelemesinde
meninkslerde telenjiektazik anjiomat6z gelisim goruldi.
Beyin parankiminde yaygin kalsifikasyon izlendi.
Serebral kortekste fokal atrofi ve reaktif gliozis dikkati
cekti. Postop yapilan beyin MRI''nda sol serebral
hemisferde lobektomiye sekonder genis porensefalik
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kavitasyon ve volim kaybina sekonder ekstraserebral
mesafe genigslemesi saptandi.

Sol serebral ve serebellar hemisferde sekel gliozis ve
ansefalomalazi alanlari, sag serebral hemisferde orta
hattan sola dogru hafif gift gortldu (resim 2). Son yapilan
elektroensefalografisinde solda zemin aktivitesi dugukli-
gl haricinde anormal potansiyel saptanmayan hastanin
antiepileptik tedavisi azaltildi, olgu nébetsiz olarak iz-
lenmektedir.

Resim 2. Postop yapilan beyin MRI'Inda sol serebral ve
serebellar hemisferde sekel gliozis ve
ansefalomalazi alanlari, sag serebral hemisferde or-
ta hattan sola dogru hafif sift izlenmektedir.

Tartigsma

SWS ensefalotrigeminal anjiomatozis olarak da bilinen
sporadik ndérokutandz bir hastaliktir. Hastalarda genellik-
le fasial mor renkli nevus, mental reterdasyon, epilepsi,
hemiparezi ve hemianopi goriilmektedir. Fasiyal anjiyom
genellikle trigeminal sinirin birinci sensoriyal dali ile u-
yumluluk gosterirken, bazen ikinci ya da dguncu dal ile
de birliktelik gosterebilir. Anjiyomlar nazofarinks, mukdz
membranlar (dudak, damak, gingiva, dil, farinks, larinks),
okiler koroidal membranlari tutabilir. Go6zin koroid
membraninin anjiomu siklikla tek tarafli konjenital glo-
kom ve buftalmus ile birliktedir. Bunun yani sira boyun,
govde ve ekstremitelerde de anjiyom olabilir. En énemli-
si, eslik eden leptomeningeal anjiyomdur. Pariyetal,
temporal, oksipital loblari, bazen de her iki hemisferi
tutabilir (6). Sundugumuz olguda benzer bicimde yiizde,
boyuna uzanan fasiyal hemanjiom ve ipsilateral
anjiyomatozis izlendi. Okdiler tutulum hastamizda mevcut
olmayip norolojik olarak kontrlateral hemiparezi mevcuttu.

Hastalarin %75-90'Inda fokal veya jeneralize ndbetler
gorulir. Genellikle ilk noérolojik bulguyu olusturur ve
yasamin ilk yilinda ortaya cikar. Nobetler gittikce ilaca
yanitsiz hale gelir ve gegici veya kalici hemiparezi bunu
izler. (7). Hastamizin da 2.5 aylikken baslayan, parsiyel
baslayip zaman zaman sekonder jeneraize olan ve gide-
rek direncli hale gelen ndbetleri mevcuttu. Hastalikla
beraber nadir gorilen bulgular makrosefali, kaverndz
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hemanjiom, iris kolobomu, aort koarktasyonu ve kulak
anormallikleridir (8). Bizim hastamizda ise mikrosefali
bulunmaktaydi.

SWS'nun tanisinda ve izleminde hastanin nérolojik du-
rumunda degisiklik oldugunda MRI metot olarak secilme-
lidir (9). Infantlarda kontrastsiz yapilan MRI normal olabi-
lir, en yararl tani araci gadolinium verilerek leptomingeal
tutulumun saptanabildigi MRI'dir. BBT intrakranial kalsi-
fikasyonlarin lokalizasyon ve yayilimini gosterebilir (10).

Tedavide nobetler kontrol altina alinmalidir. Bazi ¢cocuk-
larda nadir kompleks parsiyel nébetler goérilmektedir
SWS'unda ilk ndbetten sonra antiepileptik baglanmaldir.
Nobetlerin etkili bir sekilde énlenmesi nérolojik bozulma-
yI minimalize eder ve yasam Kkalitesi artar. Bir calismada
%50 hastanin tam nobet kontroliine, %39’unun ise
parsiyel ndbet kontrolline sahip oldugu saptandi (11).
inatci konvulsionlari olan vakalarda ézellikle ilk bir yil
icinde yapilan hemisferektomi veya lobektomi ile mental
reterdasyonun 6nlenebilecegine dair raporlar vardir (1).
Cerrahi tedavinin nébet sikhgini azalttigi konusunda
genel bir goris olmakla beraber, hasta se¢imi ve cerra-
hinin zamani konusunda hala tartisiimaktadir (12).
Hemisferektomi yeterli antiepileptik tedaviye yanit ver-
meyen direncli nébetlerin oldugu vakalara saklanmaldir.

Kaynaklar

Bizim hastamizin da Ugli antiepileptik tedaviye ragmen
direncli nébetleri mevcuttu.

Fonksiyonel hemisferektomi girisimi 4 asamadan olus-
maktadir. Ik asamada suprasylvian santral bélge rezeke
edilerek korpus kallozum ve ventrikiillere ulasilir. ikinci
asamada total kallozotomi yapilir. Ugiinciisiinde medial
temporal (amygdalahipokampektomi) yapilari da kapsa-
yan anterior temporal lobektomi uygulanir. Son asamada
geri kalan temporo-parieto-oksipital beyin bdlgesinde
diskonneksiyon ile operasyon tamamlanir (13). Yapilan
bir calismada 27 hastanin 8’ine hemisferektomi (anato-
mik veya fonksiyonel) yapilmis, ve hepsinde epilepsinin
tam olarak duzeldigi saptanmigtir. Fokal rezeksiyon
yapilan 19 hastanin 11 (%58)'i nébetsiz olarak kalmigtir.
17 cocugdun cerrahi sonrasi gelisimlerinde duzelme ol-
dugu, bunun da en c¢ok rezeksiyonun tam oldugu ve
hastanin yasinin kiigik oldugu olgularda oldugu bildiril-
mistir. Hastamiza da sol fonksiyonel hemisferektomi
yapilmis ve hasta ndbetsiz kalmigstir.

Sonugta, erken sitcocuklugu déneminde ndbetlerin
basladigi, direncli epilepsi gelisen SWS olgularinda
erken cerrahi tedavi ile ndbetsizlik saglanabilecegi ve bu
hastalarda gelisebilecek olan mental ve motor geriligin
azaltilabilecegini vurgulamak istiyoruz.
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