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Olgu 

• ϳ aǇlık, eƌkek hasta 



 
Şikayeti 

  

   ϭ güŶ öŶĐe ďaşlaǇaŶ; 
 

• Ateş 

• Kusma 

 

 

 



Öykü 

• Ateş ve kusŵa şikaǇeti ďiƌ güŶ öŶĐe ďaşlaŵış.  
 

• Ateşi 38,5°C ölçülŵüş. 
• Üç keƌe fışkıƌıƌ taƌzda kusŵası olŵuş. 

 

• 5-ϭϬ dakika süƌeǇle saďit ďiƌ ŶoktaǇa ďaktığı gözleŵleŶŵiş.  
• En uzuŶu Ǉaƌıŵ saat süƌeŶ dalŵalaƌı güŶ ďoǇu, aƌalıklaƌla 

tekƌaƌlaŵış. 
 

• AǇŶı güŶ dış ŵeƌkez aĐil ďaşvuƌusuŶda ateşi  düşüƌülüp eve 
göŶdeƌilŵiş. 



Öykü 

Ertesi sabah; 

 

• Saďah uǇaŶdığıŶda Ǉaƌıŵ saat ďoǇuŶĐa saďit 
ďiƌ ŶoktaǇa ďaktığı faƌk edilŵiş. 

 

• Tekƌaƌ ateşleŶŵesi ve ϭ defa daha fışkıƌıƌ 
taƌzda kusŵası olŵası üzeƌiŶe aĐil seƌvise 
ďaşvuƌŵuş. 

 

 



Özgeçŵiş 

 

• Doğuŵ öŶĐesi : AŶŶe geďeliği ďoǇuŶĐa düzeŶli 
koŶtƌolleƌe gitŵiş, USG’leƌi Ǉapılŵış. KoŶtƌolleƌiŶde 
ďiƌ patoloji saptaŶŵaŵış. AŶŶeŶiŶ sigaƌa, alkol 
kullaŶıŵı öǇküsü Ǉok. 

 
• Doğuŵ : 41. geďelik haftasıŶda, NSVD, 2850 gr 

doğuŵ, koŵplikasǇoŶ Ǉok. 
 
• Doğuŵ soŶrası :  Doğuŵ soŶƌası küvöz ihtiǇaĐı Ǉok. 

Doğaƌ doğŵaz ağlaŵış ve aŶŶesiŶi eŵŵiş. İkteƌ, 
siyanoz yok.  

 
      

 
 

 



Soy-geçŵiş 

• Anne: Ϯϯ ǇaşıŶda, sağ sağlıklı 
 

• Baba: Ϯϰ ǇaşıŶda, sağ sağlıklı 
 

• Anne-ďaďa aƌasıŶda akƌaďalık Ǉok 

 

• ϭ. çoĐuk: hastaŵız 



Fizik Bakı 

• Boy: 65 cm (%3p ) 

 

• Ağıƌlık: 9kg ;%ϲϬ pͿ 
 

• Baş çevƌesi: ϰϯ Đŵ;%ϭϬ pͿ 
 



Fizik Bakı 
• Genel durum: Oƌta, ďiliŶç açık,  çevƌe ile ilgisi azalŵış. 

 
• Cilt: Tuƌgoƌ toŶus doğal. Ödeŵ, ikteƌ, siǇaŶoz Ǉok. Cilt 

muayenesi normal, pembe renkte. 
 
• Baş boyun: Saç ve saçlı deƌi doğal. BoǇuŶda kitle ve LAP Ǉok. 

 
• Gözler: Bilateƌal ışık ƌefleksi alıŶıǇoƌ. Pupilleƌ izokoƌik. Işık 

ƌefleksi iki gözde +, KoŶjoŶktiva skleƌalaƌ doğal. Gözler sola 
deviye. Sağ dışa ďakış kısıtlılığı ŵevĐut. 

 
• Kardiyovasküler: Sϭ, SϮ doğal, Sϯ Ǉok.Üfüƌüŵ Ǉok. AFN heƌ iki 

alt ekstƌeŵitede alıŶıǇoƌ. Naďızlaƌ ďilateƌal palpaďle.  
 



Fizik Bakı 
• Solunum sistemi: SoluŶuŵ sesleƌi doğal, taşipŶe, ƌal 

ronküs yok. 
 
• Gastrointestinal sistem: BatıŶ ƌahat. HSM Ǉok. 

Bağıƌsak sesleƌi Ŷoƌŵoaktif.  
  
• Genitoüriner sistem: Haricen erkek. Anomali yok. 

 
• Nöromuskuler sistem: BiliŶç açık, çevreye ilgisi 

azalŵış. Sağ dışa ďakış kısıtlılığı ŵevĐut. Meningeal 
irritasyon bulgusu yok. 

 
• Ektstremiteler : Doğal 



Laboratuvar 







 

ÖŶ TaŶılar ? 

 



• Ensefalit  

• Menenjit 

• Venöz malformasyon 

• Kafa içi kitle 

 

 



• BOS (glukoz) : ϲϰ,9 ŵg/dl ; kaŶ şekeƌi : 9ϳ Ϳ 
 

• BOS (protein) : 29,1 mg/dl 

 

• BOS (laktat) : 13 mg/dl 

 

• BOS ďoyalı ŵikroskoďik iŶĐeleŵe:  Lenfosit 
hakimiyetinde nadir lökosit görüldü, bakteri 
görülmedi. 

 



Viral ensefalit ? 

• HSV TİP ϭ PCR : NEGATİF 

 

• HSV TİP Ϯ PCR: NEGATİF 



Noninvaziv Video EEG 
 

• Sol hemisferde amplitüd depresyonu ve 
belirgin hemisfer asimetrisi ile ǇaǇgıŶ 
oƌgaŶizasǇoŶ ďozukluğu zeŵiŶiŶde sol fronto-

sentro-temporal bölgede PLED aktivitesi 

;Periyodik LateralizaŶ Epileptik DeşarjlarͿ 
dikkat çekŵiştiƌ. 

 











Beyin MR yorumu;  

• Sol parietooksipitotemporalde hafif volüm 
kaǇďı ve pial kontrastlanma izlenmekte olup 
bulgular pial anjiomatozis ile karakterize 
sturge-weber 'i desteklemektedir. Klinik 
korelasyon önerilir.  

 



Hastaŵız ; 
 

• Kraniyal MR değeƌleŶdiƌŵesi, EEG ďulgulaƌı ve 
kliŶik izleŵ doğƌultusuŶda, Đilt ďulgulaƌı 
olŵaŵasıŶa ƌağŵeŶ Sturge-Weber Sendromu ile 
uyumlu bulundu.   

 

• Asiklovir tedavisi soŶlaŶdıƌılaƌak, ϯǆϲϬ ŵg 
karbamezapin tedavisi ďaşlaŶdı.  

 

 

 



STURGE WEBER SENDROMU 

• Sturge-Weber sendromu ensefalotrigeminal 
anjiyomatozis olarak da isimlendirilen 20.000-
ϱϬ.ϬϬϬ ĐaŶlı doğuŵda ďiƌ göƌüleŶ Ŷadiƌ ďiƌ 
nörokutanöz hastalıktıƌ. SaŶtƌal siŶiƌ sisteŵi, 
göz ve yüzü içine alan anjiyomlar ile 
karakterizedir. 

 

• Kalıtsal geçişi olŵayaŶ tek nörokütanöz 
sendromdur. 



Patogenez  

• GNAQ'da 9ƋϮϭ ϭϯ kƌoŵozoŵuŶda Ŷükleotid geçişi ile 
ilişkili ďiƌ geŶ ŵutasǇoŶu taŶıŵlaŶŵıştıƌ. 

• GNAQ geni, hüĐƌe içi siŶǇal ǇollaƌıŶı düzeŶleŵek içiŶ 
işlev göƌeŶ ďiƌ guaŶiŶ Ŷükleotid ďağlaǇıĐı pƌoteiŶ olaŶ 
G-alfa-q’Ǉu kodlaƌ.  

 
• GNAQ geninde eŵďƌiǇogeŶezdeŶ soŶƌaki ďiƌ aşaŵada 

oƌtaǇa çıkaŶ soŵatik ŵutasǇoŶlaƌ sadeĐe vasküleƌ 
endotelyal hücrelerin öncüllerini etkileyebilir ve 
ŶoŶseŶdƌoŵik poƌt şaƌap lekeleƌiŶe neden olur, erken 
ďiƌ aşaŵada oƌtaǇa çıkaŶlaƌ  ise daha fazla pƌeküƌsöƌ 
hücreyi etkileyebilir ve SWS'ye yol açabilir. 



• Leptomeningeal anjiom  

 

• TƌigeŵiŶal siŶiƌ ďölgesiŶe dağılŵış geŶellikle 
tek taƌaflı porto şaraďı Ŷevus  

 

• Oküler anormali olarak da genellikle glokom 
aŶa ďulgulaƌdıƌ. 

 



STURGE WEBER SENDROMU 
• AŶjiǇoŵlaƌıŶ etkilediği alaŶlaƌa göƌe üç tipe aǇƌılıƌ.  

 

• Tip I klasik ͚͚şarap lekesi͛͛ olarak isimlendirilen, kutanöz 
fasiyal malformasyonla giden ve glokom gibi oküler 
aŶoŵalileƌ olsuŶ Ǉa da olŵasıŶ iŶtƌakƌaŶial leptoŵeŶiŶgeal 
ŵalfoƌŵasǇoŶlaƌıŶ izleŶdiği eŶ sık görülen tiptir.  

 

• Tip II kutaŶöz fasiǇal ŵalfoƌŵasǇoŶ ve glokoŵuŶ olaďildiği 
aŶĐak ďeǇiŶle ilgili aŶoƌŵalliğiŶ göƌülŵediği tiptiƌ. 

 

• Tip  III  (%5-ϭϱ sıklıklaͿ  kutanöz ve gözle ilgili 
ŵalfoƌŵasǇoŶlaƌıŶ eşlik etŵediği leptoŵeŶiŶgeal 
anjiyomatozisle karakterizedir.  



Leptomeningeal anjioma 

➢GeŶellikle tek taƌaflıdıƌ ve oksipital ile paƌietal 
bölgelerde lokalizedir.  

➢Noƌŵal gelişiŵ sıƌasıŶda, sefalik Ŷöƌal tüp çevƌesiŶde 
ektodeƌŵ altıŶda vasküleƌ eŵďƌiǇoŶeƌ pleksus gelişiƌ 
ve 9 haftada ďu daŵaƌ Ǉapısı geƌileƌ.   
➢Fakat , Sturge Weber sendromunda bu gerileme olmaz 

ve vasküleƌ Ǉapılaƌ zaŵaŶla aŶjioŵa döŶüşüƌ.  
➢LeptoŵeŶiŶksleƌ kalıŶlaşıƌ, aƌtŵış ďiƌ daŵaƌlaŶŵa 

gösteƌiƌ, alttaki koƌtikal Ǉapılaƌda zaŵaŶla 
kalsifikasǇoŶ gelişeďiliƌ. 

➢Leptomeningeal anjiomlar, fasial anjiom olmadan da 
görülebilir. 

 



AŶjioŵa varlığı; epilepsi, heŵiparazi, heŵiaŶopsi ve 
mental retardasyon gibi anormalilere yol açabilir. 

 
➢HastalaƌıŶ ; ϭ/ϯ’üŶde lezǇoŶuŶ kaƌşı taƌafıŶda 

hemiparezi , %75-9Ϭ’ıŶda epilepsi gelişiƌ. Nöďetleƌ 
çoğu kez kısŵı özelliktediƌ.  
➢%50-ϲϬ ıŶda zeka geƌiliği vaƌdıƌ. Zeka geƌiliği 

göƌülŵesiŶde leptoŵeŶiŶgeal aŶjioŵlaƌıŶ, 
kortekste hipoksik , iskemik ve gliyotik 
değişiklikleƌ oluştuƌŵası ve koƌtikal disgeŶezi 
soƌuŵlu tutulŵaktadıƌ.  

 



 Porto şaraďı lekesi;Ŷevus flaŵŵeusͿ 

➢Düz Ǉa da hafifçe kalkık olaďileŶ ŵaküleƌ 
lezǇoŶlaƌdıƌ.  
➢Bu lekeler mukoza ya da deri üzerinde 

uzaŶıƌlaƌ ve deƌiŶ ŵoƌ ƌeŶkleƌiŶdeŶ 
dolaǇı ďöǇle adlaŶdıƌılıƌlaƌ. 
➢Sıklıkla Trigeminal sinirin oftalmik ve 

ŵaksilleƌ dallaƌı dağılıŵıŶda göƌülüƌleƌ. 
➢Gövde ve ekstremitede bilateral olarak 

da bulunabilirler. 

 





Glokom 

• Koƌoidal heŵoŶjioŵa ďağlı olaƌak  aköz huŵoƌ 
sekƌesǇoŶuŶuŶ aƌtŵası ve iŶtƌaoküleƌ 
taŶsiǇoŶ aƌtışı soŶuĐu olup olgulaƌıŶ %Ϯϱ’iŶde 
görülür.  

• Diğeƌ göz ďulgulaƌı, iƌis heteƌokƌoŵisi, 
strabismus, optik atrofi ve retinal venlerde 
geŶişleŵeleƌdiƌ.  

 



Sturge-Weďeƌ seŶdƌoŵuŶa ďağlı  diffüz koƌoidal heŵaŶjioŵda fuŶdus kıƌŵızı-portakal 
ƌeŶgiŶdediƌ. HeŵaŶjioŵ kaveƌŶöz, kapilleƌ veǇa kaƌışık;ŵiǆedͿ tipte olaďiliƌ 



TaŶı 
• Klinik seyir 

• EEG: fokal, multifokal epileptiform anomaliler 
gözlenebilir. En sık fokal epileptiforŵ aŶoŵaliler 
gözlenir. Etkilenen hemisferde elektroserebral 
aktiviteŶiŶ aŵplitud ve fƌekaŶsıŶda düşüklük tespit 
edilir.  

• Kranyal MR: Tϭ ve TϮ ďaskılı göƌüŶtüleƌde seƌeďƌal 
atrofi, ventriküler dilatasyon, venöz anormaliler, 
geŶişleŵiş koƌid pleksus  göƌüleďiliƌ. 

• KoŶtrastlı MRG͛de diffüz pial koŶtrastlaŶŵa 
leptoŵeŶiŶgeal aŶjiyoŵa taŶısıŶda ve SWS taŶısıŶı 
doğrulaŵada eŶ duyarlı radyolojik taŶı yöŶteŵidir. 

• Bilgisayarlı BeyiŶ Toŵografi: subkortikal kalsifikasyon, 
ipsilateƌal paƌaŶkiŵ haĐiŵ kaǇďı 



KraŶyal MR’da Sturge Weďer 
Sendromu 

Pial Angioma  



 
 İŶfƌateŶtoƌial koŵpaƌtŵaŶı içeƌeŶ pial 

anjiyom 



 
 Bilateƌal oƌta ďeǇiŶ pia aƌtışı ve koƌoid 

pleksus hipertrofisi 



TEDAVİ 
➢DestekleǇiĐi tedavi esastıƌ. KoŶvülsiǇoŶlaƌıŶ sıklığı 

ve ŵeŶtal ƌetaƌdasǇoŶ ƌiski tedavi plaŶıŶı etkileƌ. 
➢Hızlı ileƌleŵe gösteƌeŶ Ŷöďetleƌle, tedaviǇe 

diƌeŶçli gƌuplaƌda etkileŶŵiş taƌafta loďektoŵi Ǉa 
da hemisferektomi gerekebilir. 

➢Heŵisfeƌektoŵi soŶuĐuŶda aŶlaŵlı düzeǇde 
morbidite ve mortalite görülür. 

➢Psikososyal etkisi olabilen yüz lekesi lazer tedavisi 
ile küçültülebilir.  

➢Glokoŵ gelişiŵi vaƌsa optik siŶiƌ hasaƌıŶı öŶleŵek 
içiŶ ilaç ve Đeƌƌahi tedavileƌ uǇgulaŶŵalıdıƌ.  



 

 

TEŞEKKÜRLER… 


