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Sturge Weher Sendromuna Eslik Eden
Atonik Epileptik Nobetler

Sturge-Weber Syndrome Manifesting With Atonic Seizure

Kezhan ASLAN*, Hacer BOZDEMIR*, Meltem DEMIRKIRAN*, Figen 0ZCAN*

* Gukurova Univesitesi Tip Fakiiltesi, N6roloji Anabilim Dali

Ozet

Bu calismada, Sturge-Weber Sendromu ve atonik ndbetleri olan bir olgu sunuldu. Sik nébet gecirme yakinmasi ile yatirilan 34 yasinda erkek
hastanin norolojik muayenesinde; orta diizeyde kognitif yikim, sagda trigeminal sinirin oftalmik alaninda hemanjiom ve alt ekstremitelerde
telenjektazi, sag gozde glokom ve total gérme kaybi, solda gozde gorme keskinliginde azalma, sagda optik atrofi, sagda santral fasyal paralizi
saptandi. Klinikte, siklikla atonik, bazen dalma tarzinda ndbetler gozlendi. Magnetik resonans incelemesinde (MRI); sagda parieto-oksipital
alanda atrofi ve gliozis, anjiografide; solda frontal lob derin kesiminde baslayan multipl venéz anjiomlar, elektroensefalografide (EEG); sag
posterior- santral temporal yapilarda aktif epileptik aktivite bozuklugu saptandi. Valproat ve topiramat sagaltimi ile nobetler kismen kontrol

altina alind.

Summary

In this case report, we presented a patient with Sturge-Weber syndrome manifesting atonic seizures. A thirty four year old man was admitted
to our hospital with frequent seizures. His neurological examination revealed moderate cognitive decline, right sided hemangioma on ophthalmic
division of trigeminal nerve, and telangiectasias at lower extremities. Glaucoma, optic atrophy and blindness in the right eye, decrease vision
in the left eye and right sided central facial paralyze were detected. The observed seizures were often atonic, sometimes absence. On magnetic
resonance imaging (MRI), there were atrophy and gliosis on the right parieto-occipital region, and angiography revealed multiple venous
angiomas in the deep part of the left side frontal lobe, electroencephalography showed an epileptic activity in the right posterior-central temporal

region. Seizures were partially controlled with valproic acid and topiramate politherapy.

Konjenital nérokiitanéz hastaliklardan olan Sturge -Weber progresif klinik semptomlara neden olmaktadir. 1 Nérolojik
sendromu (SWS); leptomeningial anjiomatosis, glokom, komplikasyonlari arasinda basagrisi (% 60), epilepsi (%
ipsilateral trigeminal sinirin oftalmik dalinda fasyal kiitanéz 90),progresif mental retardasyon (% 50-75), kontrlateral

hemiparezi — hemipleji (% 25-60) ve hemianopsi (% 40-45)
bulunmaktadir.t:22% SWS’lu gocuklarin % 75-90’inda

yasamlarinin ilk ti¢ yilinda epileptik nébetler gozlenir. Nobetler

vaskiiler malformasyon ile karakterizedir.1:2> Fasyal kiitanoz
malformasyonun olmadigi nadir SWS’Iu olgular belirtiimekle
birlikte, intrakranial leptomeningeal anjiomatosis bu

d : | d htar bulaudur 234 parsiyel niteliktedir.2> Nadiren jeneralize epileptik nbetler
sendromun tanimlanmasinda anahtar bulgudur.?.3

) ) o N gorilebilir.®
Anormal kortikal vendz yapilarla birlikte anjiomlarin
bulunmasi, staz ve tromblse neden olabilmektedir. Bu durum Epileptik nébetleri nedeni ile izlenen SWS’lu bir olgunun
siklikla hipoksi ve kronik iskemik degisikliklerle birlikte klinik, elektrofizyolojik ve radyolojik bulgulari tartisildi.
Anahtar kelimeler: Sturge-Weber Sendromu, atonik nobetler.
Key words: Sturge-Weber syndrome, atonic seizure. Yayin kabul tarihi: 26.08.2008
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Olgu

Otuzdért yasinda erkek hasta, sik epileptik nébet gecirme
dykuisi ile klinige bagvurdu. Olgunun erken gocukluk cagindan
beri sag gozde gérme kaybinin oldugu ve 4 yasindan beri
epileptik nébet gegirdigi 6grenildi. Nobetlerin sikhkla uyanikhk,
zaman zaman uyku déneminde, aniden bulundugu yere yigiima
veya bir noktaya dalma tarzinda oldugu belirtildi. Yedi
yasindan beri antiepileptik ilag (AEI) kullandig, ikili AEI
tedavisine ragmen ndbetlerin (valproik asit 400 mg/glin,
karbamazepin 600 mg/gln ), glinde 15-20 kez tekrarladigi
ogrenildi.

Fizik muayenede, sagda trigeminal sinirin oftalmik alaninda
hemanjiom (Resim 1) ve alt ekstremitelerde telenjektazi
gozlendi. Norolojik muayenede, sag gézde total gdrme kaybi,
solda gérme keskinligi 4/10 dizeyinde, tansiyon okiiler; sag
g6z basinci normalden ylksek (glokom), sa§ g6z
fundoskopisinde periferde hiperpigmente alanlar, sagda optik
atrofi, her iki gdzde vaskiiler anormallik, sada konjuge bakis
paralizisi ve santral fasiyal paralizi saptandi.
Klinikte izlendigi siirecte gozlenen ndbetler; siklikla auranin
eslik etmedigi ani tonus kaybi veya kisa siireli ani dalma
seklinde oldugu belirlendi. Kisa kognitif muayene (KKM)
26/64 saptandi. MRI‘da sag parieto-oksipital, parasagital
alanda atrofi ve gliozis gorildi. Serebral anjiografide; venoz
fazda, solda frontal lob derin kesiminden baglayip, posteriorda
galen venine ve inferiorda pterigoid pleksusa agilan, posterior
fossada sagda transvers siniise acilan proksimal kesimi sagakli,
diger kesimleri genis olan multipl vendz anjiomlar (Resim
1,2) saptandi. Elektroensefalografide (EEG); sag frontosantral,
parieto-oksipital anterior- posterior ve santral temporal
alanlarda yavas aktivite dizensizligi ve derin temporal
yapilarda aktif epileptik aktivite bozuklugu saptandi (Figlr
1,2). Tedaviye valproat ve topiramat kombinasyonu ile devam
edildi ve nobetler kismen kontrol altina alindi.

Resim 1. Sag yiiz yarisinda trigeminal sinirin 1. ve 2. divizyonunda
belirgin olan hemanjiom
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Sekil 2. Sol karotid artere ait venéz fazli anjiografide kaput meduza
goériinimi(ok ile gosterilmistir).
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Figiir 1. Sag hemisferde yavas aktivitenin yer aldigi diffiiz zemin
ritmi dizensizligi gorilmektedir.
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Figiir 2. Sag posterior-santral temporal (T4-6 ve T4-Cz, baglatilarinda)
alanlarda keskin-dalga aktiviteleri saptandi.



Tartisma

SWS klasik bulgulari arasinda ylizde sarap renginde
hemangjiom, epileptik nébetler, progresif kognitif yikim,
leptomeningial angiomlar, gézde vaskiler anormallikler ve
glokom bulunmaktadir.2:224 Bu olgu yiizde sarap rengi
hemanjiom, gozde telenjektazi, sag gézde glokom ve gdrme
kaybi, epileptic nobetler ve oksipital lob tutulumu nedeni ile
SWS olarak taninmistir.

SWS olgularin yaklasik % 90’da epileptik nébetler
gozlenmektedir. Epileptik nébetler cocukluk ve yeni dogan
déneminde baslamaktadir. >© Hastalik stirecinde; epileptik
ndbetlerde siklikla bir siire sonra direncli hale déntismektedir.?©
Hastalikta mental ve motor yikimin eslik ettigi progresyon
g6zlenmektedir.>® Bu nedenle Ville ve ark. (2002) bu hasta
grubuna, nébetler baglamadan dnce profilaktik AEI sagaltimi
baslanmasinin uygun olacagini vurgulamislardir.®
SWS hastalarda siklikla parsiyel nitelikte nébetler goriilmesine
kargin, oldukca nadir jeneralize epilepsilerde
goriilebilmektedir.2© Ville ve ark. (2002) 28 vakalik serisinde,
3 hastada jeneralize epileptik nébetler ve bunlarin sadece
birinde atonik ndbetlerin gozlendigini6 , Kossoff ve ark (2002)
SWS tanili 32 vakada yaptiklari calismada yine sadece bir
olguda atonik nébetlerin varligini bildirmislerdir.> Hastanin
oyklde sozi edilen ve klinikte gézlenen nobetlerin atonik ve
absans ozellikte oldugu belirlendi. Ancak klasik jeneralize
epilepsi hastalarinda belirlenen jeneralize diken dalga
aktivitelerinin aksine, sag hemisferde zemin aktivitesinin
karsl hemisfer ile mukayese edildiginde daha yavas oldugu
ve sagda orta temporal alanda (T4-T6, T4-Cz baglantilarinda)
epileptik ozellikte aktivitenin yer aldigr gorilda.
Atonik nébetler, ILAE (International League against Epilepsy,
1981) siniflamasina gére jeneralize epilepsi grubunda
tanimlanmaktadir.”.8 Bu nébetler, farkli diizeylerde ani kas
tonusu kaybi ile karekterizedir. Biling kaybi varsa oldukga
kisa stireli oldugu bilinmektedir.”8 Atonik nobetlerin parsiyel
epilepsideki yeri oldukca nadir bildirilmistir. Buna 6rnek
olarak siklikla s6z edilen ve kriptojenik etyolojiye sahip olan
Lennox-Gastaut sendromunda, atonik nébetler karakteristik
nobet tarzlarindan biridir. Bu hastalarda atonik ndbetlerin
sorumlusu olarak beyin sapina yayilim gosteren epileptik
aktiviteler diistinilmistir.” Diger bir yandan, Satow ve ark.
(2002), atonik nobetler seklinde gdzlenen parsiyel epilepsi
hastalarini ayrintili olarak bildirmislerdir.”
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Atonik ndbetlerin gelisiminde farkli, bununla birlikte birbirine
baglantili olan mekanizmalar ileri stiriiimiistir.”%1° Frontal
bdlgede bulunan, primer negatif motor alan (PNMA) ve
suplementer negatif motor alan (SNMA)’lari elektrik ile
uyarildiginda istemli bir hareketin durmasina veya
yapilamamasina neden oldugu belirlenmistir.? Ayrica, Noachtar
ve Liiders (1999), epileptik aktivitenin kontrlateralinde iktal
parezinin oldugu 3 olgu rapor etmislerdir ve bu olgulardaki
epileptik aktivitenin SNMA alaninda gelisen epileptik aktivite
sonrasi ortaya ¢iktigini vurgulamislardir.’® Doose ve ark.
(1992) atonik ndbetleri, genetik olarak belirlenen kortiko-
retikiiler hipereksitabileteye baglamislardir.tt Satow ve ark.
(2002) ise atonik noébetlerin oldugu parsiyel epilepsi
hastalarinda muhtemel mekanizmalar icerisinde; a) negatif
motor alanin yiiksek frekans ile uyarimi sonrasi ortaya ¢ikan
uzun- sireli atonik durumun, kendini negatif motor yanit
olarak gdstermesi, veya b) primer sensori-motor (M1 ve S1)
alanlarini icine alan epileptik bosalimlar sonucu
elektromyografide tekrarlayici sessiz periodun ortaya ¢ikmasi

ile devam eden atoninin ortaya ¢iktigini diistinilmustir.”

Bu olguda MRI’da sag parieto-oksipital, parasagital alanda
atrofi ve gliozis, anjiografide ise solda frontal lob derin
kesiminden belirgin olan multipl vendz anjiomlar belirlendi.
Bununla birlikte EEG’de sag posterior-santral temporal
alanda epileptik aktivite bozuklugu saptandi. Bu olgu, Fujii
ve ark. (1999) sundugu olgu ile benzerlik gostermekteydi;
epileptojenik lezyon ile iktal desarjlarin birbirinden uzak
oldugu, iktal bosalimlarin diger bir alana yayilarak farkl
semptomatoloji verdigi, boylelikle yanlis lokalizasyon yapildig
vurgulanmisti.12 Bizim olgumuzda da, iktal bosalimlarin sag
posterior-santral temporal alandan basladigi, muhtemelen
M1-S1 alanina yayildigi ve klinik bulgularin Satow ve ark.
(2002) belirttigi gibi bu alanlarin tutulumu sonucu atonik
komponent kazandi§i gériilmektedir.”

SWS’lu hastalarin % 50-60’da progresif mental yikim
gozlenmektedir.® Bizim olgumuzda da KIKM’nin 26 /64 olarak
sonuclanmasi, 34 yasinda eriskin bir hastanin kognitif yikiminin
dizeyini gostermektedir. Bu olguda nébetlerin 4 yasinda
basladigi, ancak 3 yil sonra antiepileptik ilac tedavisine
baslandigi 6grenilmistir. Uzun slire devam eden ndbetler,
klinigi agirlastirmakta ve prognozu olumsuz yénde etkiledigi
bilinmektedir. Hem primer hastalik hem de sik tekrarlayan
epileptik nobetler prognozun daha da kéttlesmesine neden
olmustur.
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Bilindigi Gzere SWS’u kronik epilepsilerin nedenleri
arasindadir. Sadgaltimda birinci basamakta, valproik asit
onerilmektedir. SWS’Iu olgularda profilaktik AEI sagaltim
alamayan hastalarin % 100’de, alanlarin ise % 69’da epileptik
nobetlerin gozlendigi vurgulanmistir.® Proflaktik AET olarak
fenobarbital onerilmektedir. Karbamazepin bu grupta dnerilen
diger bir ilactir. Ancak infantil spazm klinigi mevcutsa
karbamazepin ndbetleri arttiracagindan kullaniimasi
onerilmemektedir.1® Vigabatrin, valproik asit dnerilen diger
AEI arasinda bulunmaktadirlar.6 Bununla birlikte SWS gibi
direngli epilepsilerde topiramatin 6nemi bildirilmistir.*4 Olguda
gorilen atonik ve absans nébetler, valproat 1000 mg/giin ve
topiramat 200 mg/glin tedavisi ile kismen kontrol altina
alindi.

SWS’da tek hemisfer patolojisinin gorildigiu olgularda
hemisferektomi 6nerilmektedir. Ozellikle cocukluk ¢aginda
yapilan operasyonlarda olgularin yaklasik % 80’de nébet
kontrolliniin saglandigi ve eriskin yastakine gére daha az
oranda kognitif yitkimin oldugu bildirilmistir.?>

Burada gorildigi Gzere SWS her ne kadar parsiel 6zellikte
epileptik nébetlere neden olsa da, oldukga nadir olguda farkl
Ozellikte nobetler gézlenebilir. Nobet siniflamasina gore
sagaltimin planlanmasi ve bu olgularda 6zellikle ilk nébetten
hemen sonra proflaktik tedaviye alinmalari nébetlerin daha
iyi kontrol altina alinabilecegini, hatta nobete bagl
komplikasyonlarin ortaya ¢ikmasini engelleyebilecegini
unutmamak gerekir.
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