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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Gec¢ Yasta Tani Konan, Psikiyatrik
Yakinmalarin ve Statusun Eslik Ettigi
Sturge Weber Sendromu: Olgu Sunumu

Sturge Weber Syndrome Diagnosed at Late Age, P HIITRSTERINTOZ
Associated with Psychiatric Complaints and
Status: A Case Report
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Ozet

Sturge-Weber sendromu (SWS), ylizde porto sarabi renginde cogunlukla tek tarafli fasiyal anjiom, ayni tarafta leptomeningeal anjiomatozis,
glokom, kontrolu zor epilepsi nébetleri ve ilerleyici serebral fonksiyon bozuklugu ile karakterize nadir gorilen sporadik bir nérokutanéz
sendromdur. Bas agrisi, bulanti, kusma, konusma bozuklugu yakinmalari ile bagvuran 41 yasinda kadin hastada sag yiiz yariminda heman-
jiomla uyumlu lezyon, yiiksek ates, hiperglisemi ve tonsillit saptandi. Elektroensefalografide (EEG) sag frontotemporal bolgede paroksismal
bozukluk ile uyumlu bulgular ve kontrasth beyin manyetik rezonans goriintiilemede (MRG) sag serebral hemisferde artmis vaskiilarizasyon
ile dural kontrastlanma gorildi. Sturge-Weber sendromu tanisi konulan hasta asetil salisilik asit (ASA) ve valproik asit tedavisi ile taburcu
edildi, ancak c¢ikisindan iki hafta sonra status epileptikus tablosu ile getirildi. Nobetleri yogun bakim sartlarinda diazepam infiizyonu ile
kontrol altina alindi. Valproik asit dozu yiikseltildi. Daha sonra ortaya ¢ikan gorsel ve isitsel hallisinasyonlar nedeni ile aripiprazol baslandi. On
gtlin sonra norolojik muayenesi normal olarak taburcu edildi. Valproik asit ve ASA tedavisi ile nObetsiz ve sekelsiz olarak takip edilmektedir.

Anahtar sozclikler: Halusinasyonlar; ndbetler; nérokutan6z sendromlar; porto sarabi lekesi.

Summary

Sturge-Weber syndrome (SWS) is a rare, sporadic neurocutaneous syndrome characterized by a usually unilateral facial port-wine stain,
ipsilateral leptomeningeal angiomatosis, glaucoma, epileptic seizures that are difficult to control, and progressive cerebral dysfunction. A
41-year-old woman presented with headache, nausea, vomiting, and a speech disorder. On examination a lesion on the right side of her face
consistent with hemangioma was noted, as well as a high fever, hyperglycemia, and tonsillitis. Electroencephalography revealed a paroxys-
mal abnormality in the right frontotemporal region, and contrast-enhanced cranial magnetic resonance imaging revealed vascularization
and dural contrast enhancement in the right cerebral hemisphere. The patient was diagnosed with SWS and discharged with acetylsalicylic
acid (ASA) and valproic acid therapy, but returned 2 weeks later with tonic-clonic status epilepticus. The seizures were controlled with an in-
fusion of diazepam in the intensive care unit and the dosage of valproic acid was increased. Aripiprazole was initiated for visual and auditory
hallucinations. The patient was discharged after 10 days with a normal neurological examination and follow-up has not revealed any seizure
or sequel findings with the ASA and valproic acid therapy.

Key words: Hallucinations; seizures; neurocutaneous syndromes; port-wine stain.
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Giris

ilk defa 1860 yilinda Schirmer tarafindan tanimlanan, 1879
yilinda ise ylzlniin ve basinin sag tarafinda sarap lekesi,
buftalmi ve epilepsi nébeti bulgulari olan alti yasindaki bir
cocukta Sturge!™ tarafindan klinik karakterleri ortaya konan
ve daha sonra fasiyal lezyonlarla ayni tarafta meningeal an-
jioma bagli depozitlerin olusturdugu paralel koyu ¢izgilen-
melerin bulundugu Weber? tarafindan gosterilen sendrom
Sturge-Weber sendromu (SWS) olarak tanimlanmaktadir.
Sturge Weber sendromu veya diger ismi ile ensefalotrige-
minal anjiomatozis, klasik formunda porto sarabi kirmizisi
renginde kutanoz fasiyal anjiom, ipsilateral leptomenin-
geal hemanjiom ve dogustan glokom ile karakterize nadir
bir nérokutanéz hastaliktir.®* Yaklagik 50.000 dogumda
bir gortilmektedir. Diger nérokutanéz sendromlardan farkli
olarak ailesel gegis ¢ok nadirdir.® Hastaligin etiyolojisi tam
olarak bilinmemekte, patofizyolojisinde primitif sefalik ve-
noz sistemin gelisimindeki hata nedeniyle normalde intrau-
terin altinci haftada gelisip dokuzuncu haftada regresyona
ugrayan noral tlipln sefalik kisminin ¢evresindeki vaskiler
pleksusun sebat etmesi ve bu rezidiiel embriyonel kan da-
marlarinin ¢evredeki serebral dokuya yaptigi sekonder etki-
ler sonucunda ortaya ¢ikan serebral hipoksi, iskemi, venoz
okliizyon tromboz, infarkt, atrofi ve vazomotor degisiklikler,
ayrica kortikal ven6z doniis anomalisi suglanmaktadir.”? Ati-
pik olgular hari¢ hastalarin biylk cogunlugunun tanisi fizik
muayene bulgulari ve altin standart goriintileme yontemi
olan beyin manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ile rahat-
likla konulabilmektedir. Nérolojik bulgularin ciddiyeti se-
rebral patolojinin yerine ve buyukligine gore degismekle
birlikte, en sik epileptik nébetler, hemiparezi, hemianopsi ve
mental retardasyon goriilmektedir.® Migren tipi bas agrisi
da siklikla eslik etmektedir ve atak sirasinda nérolojik defi-
sit gelisme ihtimali yiiksektir.® Epileptik nébetlerin 6nlen-
mesi norolojik bozulmayi minimalize edip yasam kalitesini
arttirdigindan nobetler uygun antiepileptik ilaglarla kontrol
altina alinmali ve ilk nobetten sonra tedavi baslanmahdir.™

iki yasindan énce baglayan epileptik nébetlerde ileride
mental retardasyon ve direncli epilepsi gelisme ihtimali
yiksektir.”’ Nobetleri kontrol altina alinamayanlarda coklu
antiepileptik tedavi ve ilaca direncli nébetleri olanlarda cer-
rahi tedavi de gerekebilmektedir.”’ Sturge-Weber sendro-
munda noérolojik bulgulardan daha nadir olarak psikiyatrik
problemler de gozlenebilmektedir. Cesitli kognitif bulgular
ve davranis problemleri bildirilmistir.''"

Tedavi klinik bulgulara gore degismektedir. Yiizdeki nevus
flammeus lazer veya kozmetikler ile tedavi edilirken, n6-
betler icin antiepileptikler, motor defisitlerin tedavisinde
fizik tedavi, bilissel fonksiyonlari arttirmak icin 6zel egitim,
depresyon ve diger emosyonel problemler icin psikiyatrik
tedavi gerekebilmektedir.

Olgu Sunumu

Kirk bir yasinda sag elini kullanan, bekar, kadin hasta, bas
adrisi, bulanti, kusma, konusma bozuklugu yakinmasi ile
acil servise yakini ile getirildi. Bilinen herhangi bir hastaligi
ya da ilag kullanimi yoktu ve soy ge¢misinde 6zellik saptan-
madi. Lise mezunu olan hasta calismiyordu. Fizik muayene-
sinde sag yliz yarimini kaplayan, basmakla solan hemanji-
omla uyumlu lezyon mevcuttu (Sekil 1). Vital bulgularinda
ates 38.0 °C derece saptandi. Norolojik muayenesinde bi-
lin¢ acik, koopere, oryanteydi, ense sertligi yoktu. Kelime
bulmakta zorlaniyordu. Géz hareketleri ve g6z dibi normal-
di. Parezi saptanmadi. Serebellar testler becerikliydi. Taban
cildi reaksiyonu iki tarafli lakaytti. Kan incelemelerinde glu-
koz 358 mg/dL olup diger incelemeler normaldi. Kranyal
bilgisayarli tomografi (BT) ve diflizyon MRG incelemesinde
akut patoloji saptanmadi. Lomber ponksiyonda 7 I6kosit

Sekil 1. Yizin sag yariminda yaygin, basmakla solan hemanji-
om.
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Sekil 2. Kontrasth T1 aksiyel beyin manyetik rezonans goriintiileme kesitlerde sag serebral hemisferde

vaskdlarizasyon artisi ve dural kontrastlanma.

Sekil 3. Elektroensefalografide sag frontotemporal bélgede paroksismal bozukluk ile uyumlu bulgular.

(%83 lenfosit) bulundu, basing normaldi. Ates etiyolojisin-
de tonsillit saptanan hastaya uygun antibiyoterapi baslandi
ve ek incelemeler i¢in hasta klinigimize interne edildi. Has-
tanin HbA1 C'si 6.7 saptandi, kan sekeri regilasyonu icin
diyet ve metformin 1000 mg/giin baslandi. Kontrasth beyin
MRG'de sag serebral hemisferde artmis vaskilarizasyon ve
dural kontrastlanma saptandi (Sekil 2). Elektroensefalografi
(EEG) incelemesinde sag frontotemporal bélgede paroksiz-
mal bozukluk ile uyumlu bulgular saptanan hastanin porto
sarabi lekesi ile EEG anomalisinin belirgin oldugu taraf ayni
idi. Tum bulgular ve klinik degerlendirildiginde hastaya
41 yasinda SWS tanisi konuldu ve asetil salisilik asit (ASA)
100 mg/giin baslandi. Beyin MR anjiyografi incelemesinde
patoloji saptanmadi. G6z konslltasyonunda glokom sap-
tanmadi. Takiplerinde konusma bozuklugu diizelme gos-
teren hastaya bas agrisinin nonsteroid antienflamatuvar
tedaviyle gerilememesi lzerine, klinik nébet olmamakla
birlikte EEG patolojisi de g6z dniine alinarak valproik asit
(VPA) 2x500 mg/giin baslandi ve hasta sikayetleri geri-
lemis olarak bir ay sonra ayaktan takip edilmek tizere ta-
burcu edildi. iki hafta sonra jeneralize tonik klonik nébetle
acil servisimize getirilen hasta tedaviye yanit alinamamasi
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Uzerine status epileptikus tanisi ile entlibe edilerek yogun
bakima yatirildi. Hastanin evde ilaglarini kullanmadigi 6g-
renildi. Nobetler diazepam inflizyonu ile alti saat icinde
kontrol altina alindi ve VPA 1000 mg/giin idame tedaviye
gecildi. Kontrol kontrasth beyin MRG'de 6ncekine kiyasla
sag hemisferde vaskularizasyonda artis ve 6dem gorildi
(Sekil 3). Lomber ponksiyonda beyin omurilik sivisinda
hiicre saptanmadi yine de gortiintiileme ve klinik sebebiyle
¢ glin pulse steroid tedavisi verildi. Takiplerinde klinik ve
elektrofizyolojik olarak nébet gozlenmeyen hasta servise
alindi. Tedaviye zorluk cikardigi gézlenen hastanin, gor-
sel-isitsel hallisinasyonlar da tarif etmesi lzerine psikiyatri
konsiltasyonu istendi ve kontrol EEG'de nobet aktivitesi
saptanmayan hastaya aripiprazol 10 mg/giin baslandi. Ha-
lisinasyonlarin kesildigi ve ilag uyumunun saglandigr g6z-
lendi. Yakinlari tarafindan premorbid dénemde de uyum
sorunlari oldugdu, sessiz, ice kapanik yapisi oldugu 6grenil-
di. On giin takibi sonrasi belirgin sekel bulgusu, bas agrisi
kalmayan hasta VPA 1000 mg/giin ve ASA 100 mg/giin ile
ndbetsiz olarak ayaktan takip edilmek tizere taburcu edildi.
Ayni zamanda psikiyatri poliklinik takibi ve aripipirazol te-
davisi devam etmektedir.
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Tartigma

Sturge Weber sendromunda nérolojik bulgular, vaskiler
patolojiler nedeniyle olusmus serebral hasarin yerine ve
blyukligine gore degisiklik gostermektedir. Tipik olarak
yasamin ilk yilinda gelisen ndbetler ile ortaya ciktigindan
fasiyal anjiom gibi diger belirtilerle birlikte erkenden tanisi
konmaktadir. Ancak nadiren hastamizda da oldugu gibi 41
yasina kadar belirti vermemis ya da belirti olsa da atlana-
rak tani konmamis olgular olabilmektedir. Hastamizda daha
once fasiyal anjiom disinda baska bulgu yokken (bu lezyon
icin kendisi gul lekesi diyordu) 41 yasinda hastaneye basvu-
ru sebebi bas agrisi, bulanti, kusma, konusma bozuklugu idi.

Sturge Weber sendromlu hastalarda bas agrisi ile ilgili yapi-
lan bir arastirmada adri icin ibuprofen ve asetaminofen en
stk denenen basarisiz tedaviler olarak saptanmis; hastalarin
%22'sinde koruyucu ajan olarak antikonvilzan verildigi bil-
dirilmistir. Yirmi dort yasindan itibaren hemiplejik migren
benzeri ataklari olan 40 yas SWS'li bir kadin hastada lamotri-
jinileiyilesme saglandigi bildirilmistir."? Klasik migren tanisi
olan ve ASA ile diizelen olgular mevcuttur.'® Asetil salisilik
asit bu hastalarda inme benzeri olaylari ve nobetleri azalta-
bilmekte ve beyin hasarindan da koruyabilmektedir.®! Has-
tamizda da ASA ve VPA kullanarak bas agrisi ve inme benzeri
yakinmalari gecirebildik.

Rezidiiel embriyonel kan damarlarinin cevredeki serebral
dokuya yaptigi sekonder etkiler ve vazomotor degisiklik-
ler patofizyolojiden sorumlu tutulurken hastalik dénemsel
alevlenmeler gosterebilmektedir.”? Hastamizin da ikinci ge-
lisindeki kontrastli T1 aksiyel beyin MRG kesitlerde dnceki
MR bulgularina goére sag serebral hemisferde vaskiilarizas-
yon artisi ve dural kontrastlanmada belirginlesme saptandi
(Sekil 4). Pulse steroid tedavi ile enflamasyon baskilanmaya
cahsildi ve klinik iyilesme saglandi.

Sturge-Weber sendromlu hastalarda noérolojik problemler

izerinde ¢cok durulsa da psikiyatrik problemler Gizerinde pek
durulmamis ve nadiren arastirma konusu olmuglardir. On
altt SWS'li hastanin psikiyatrik olarak degerlendirildigi bir
calismada en sik psikiyatrik tanilar duygudurum bozuklugu
(%31), yikici davranis bozuklugu (%25) ile uyum bozuklu-
gu (%25) ve yetiskinlerde en sik madde kullanimina bagli
rahatsizliklar (%67) bulunmustur. Yikici davranis bozuklu-
du ile daha fazla sol frontal ve sol parietal tutulum ve son
lic ayda ndbet gecgirme arasinda anlamli iliski saptanmistir.
19 Sturge Weber sendromlu 30 hastanin psikiyatrik olarak
degerlendirildigi baska bir calismada ek degerlendirme ge-
rektiren kognitif ve davranis sorunlari sik olarak belirtilmis,
21-55 yas arasi grupta bes hastanin dordiinde migrenle
iliskili aralikli hafiza problemleri, dikkat eksikligi, entelektiiel
yetersizlik gibi kognitif defisitler ve birinde saldirganlik ve
ruh halinde ani degisimler seklinde davranis problemleri
tespit edilmistir." Sturge Weber sendromu tanil 23 yasin-
da bir kadin hastanin ciddi 6fke nébeti ile basvurdugu ve
antikonviilzan tedavi ile bu sikayetin geriledigi bildirilmis-
tir" Hastalikta epileptik olay kisa sureli iktal ve interiktal
psikozu iceren atipik psikiyatrik semptomlarla ortaya ¢ika-
bilmekte, antidepresan tedavi sonrasi ndbetlerin sikhginda
artis, tedavi basarisizligi nedeniyle kontrol edilemeyen no-
betler, ilag tedavisine uyumsuzluk ve psikiyatrik problemler
tedavi agisindan zorluk yaratabilmektedir.'! Hastamizin da
ilk bagvurusunda baslanan tedaviyi kullanmamasi sonrasi
status gelismesi, yatisi esnasindaki tedavi direnci, premor-
bid donemde de uyum bozukluklari ve suclayici davranislari
olmasi SWS'de psikiyatrik destek ve tedavinin dikkatle plan-
lanmasi gerektigini ortaya koymustur.

Herhangi bir sebeple kortikosteroid tedavi uygulanan has-
talarin %20'sinde siklikla ilk hafta icinde psikotik belirtiler
gelisebildigi, 6zellikle 40 mg lizerinde prednizon kullanildi-
g1 ve kan beyin bariyerinin bozuldugu durumlarda dikkatli
olunmasi gerektigi bildirilmistir."®'” Hastamizin da gorsel ve
isitsel hallsinasyonlari korikosteroid tedavisi sonrasi 10 giin

Sekil 4. Kontrol kontrastli T1 aksiyel beyin manyetik rezonans goriintileme kesitlerde &nceki manyetik rezonans
bulgularina gore sag serebral hemisferde vaskularizasyon artigi ve dural kontrastlanmada belirginlesme.
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icinde olusmus aripipirazol tedavisi ve tekrar steroid tedavi
uygulanmamis olmasi ile tamamen kesilmistir. Aripipirazol
tedavisi 6fke ve dirti kontrol bozuklugu gibi SWS'nin ken-
disine bagli oldugu distinllen premorbid 6zelliklerin teda-
visi amaciyla devam edilmistir.

Sonug olarak ge¢ yaslara kadar tani konmamis ve alisiimis
noérolojik yakinmalar disinda belirgin psikiyatrik problemler-
le de kendini gosteren SWS olgumuzu klinik farkliliklari ha-
tirlatmak ve tedavi alternatiflerini tartismak tizere sunmaya
deger bulmaktayiz.
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