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OZET ABSTRACT

Sturge-Weber  Sendromu  nadir  goriilen,
herediter olmayan, konjenital gelisen, nérokutanéz bir Sturge-Weber  Syndrome is rare, non-
hastaliktir. Bu hastalikta leptomeningeal hemanjiom, hereditary, congenital neurocutaneous disease.

trigeminal sinir bolgesine dagiimis genellikle tek tarafli
Porto sarabi nevus, okiler anormali (glokom) gorilir.

Bu vaka raporunda 18 vyasindaki Sturge-Weber
sendromlu bayan bir hastanin oral bulgulan
sunulmustur.  Sturge-Weber sendromu, hastanin

sistemik durumunu etkileyebilecek gesitli oral bulgular
gostermesi  sebebiyle dis hekimleri tarafindan
dederlendiriimesi gereken bir hastalikdir.

Anahtar kelimeler: Sturge-Weber Sendromu;
dis hekimligi.

Leptomeningeal hemanjiom, generally unilateral port
wine nevus distributing trigeminal nerve region, ocular
abnormally (glaucoma) are some parts of this
syndrome. The present paper reports oral findings of a
18 vyears old female patient with Sturge-Weber
Syndrome. Sturge-Weber Syndrome must be taken
into account by dentists because of its various oral
manifestations.
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GIRIS

Ilk olarak 1860 yilinda Schirmer tarafindan,
daha sonra 1879 yilinda daha spesifik olarak Sturge ve
Weber adli arastirmacilar tarafindan tanimlanan
Sturge-Weber Sendromu ensefelotrigeminal anjioma-
tozis, ensefelofasial anjiomatozis, meningofacial
anjiomatozis, Sturge-Weber Dimitri Sendromu olarak
da adlandinimaktadir.!

Sturge-Weber Sendromu nadir gérilen, heredi-
ter olmayan, konjenital gelisen, beyin ve yliz dokula-
rindaki vaskiiler hiicrelerin hamartamoz proliferasyonu
ile meydana gelen nérokutanoz bir hastaliktir. Bu has-
talik goz, deri ve santral sinir sistemini farkli zamanlar-
da etkileyebilen; oral yumusak dokular, geneler, yiiz ve
leptomeninkslerin venéz anjiomalarinin kombinasyon-
lariyla karakterizedir. Bu hastalikta leptomeningeal
hemanjiom, trigeminal sinir bdlgesine dagiimis genel-
likle tek tarafli Porto sarabi nevus ve okiiler anormali
olarak da genellikle glokom ana bulgulardir.>*

Leptomeningeal hemanjioma genellikle tek
taraflidir ve oksipital ile parietal bélgelerde lokalizedir.®
Anjioma varligi; epilepsi, hemiparazi, hemianopsi ve
mental retardasyon gibi anormallilere yol acabilir. %7

Fokal porto sarabi lekesi (nevus flammeus)
hamartamoz kapiller malfarmasyon olarak dusindal-
mektedir. Bu lekeler mukoza ya da deri (izerinde
uzanirlar ve derin mor renklerinden dolay! béyle ad-
landirilirlar.? Diiz ya da hafifce kalkik olabilen bu
makiiler lezyonlar diaskop ile bastiriinca gériinmez hale
gelirler. Trigeminal sinirin 1.dal olan N.Oftalmikus
boyunca dagilirlar ve N.Trigeminusun diger iki dali olan
N. Maxillaris ve N. Mandibularisin dagim bolgesini de
icerebilirler. Oftalmik bdlgeyi icerenler patognomiktir.
Bu lezyonlar bilateral de olabilir ve boyuna, kollara ve
viicudun diger bélimlerine kadar uzayabilirler.®”

Bu sendromda ana okiiler bulgular sekonder
olarak intraokiiler tansiyonun artmasi ve koroidal
hemanjioma bagll olarak akdz humor sekresyonunun
artmasindan dolayr meydana gelen buftalmi ve
glokomdur.&

* Atatiirk Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Oral Diagnoz ve Radyoloji ABD.
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Klinik olarak fasial nevus, epilepsi, hemiparazi,
hemiplaji, intrakranial kalsifikasyon ve mental retar-
dasyon gibi 6nemli bulgular olan bu sendromun!1®
kliniksel olarak siddeti Roach &lgedine gdre yapiimak-

tadir.'® Olcekte siniflandirma  asagidaki  sekilde
yapilmaktadir:
Tip I. Hem fasial hem de leptomeningiyal

anjiyomlar vardir. Glokom olabilir.

Tip II: Sadece fasial anjiyom vardir. Kraniyal
tutulum yoktur. Glokom olabilir.

Tip III: izole leptomeningiyal anjiyom vardir.
Genellikle glokom yoktur.

Bu sendromda intra-oral olarak anjiomatosis
dudaklar, bukkal mukozayi, damadi ve agiz tabanini
icerebilir.® Dudaktaki anjiomatozisler makroselitise
sebep olabilir. Beden, ekstremiteler, burun, gingiva,
damak, dil, larenks ve trakeanin miikdz membranla-
rinda hemanjiyomat6z lezyonlar gorulebilir. Gingival
blyUme hafif bir gingival hiperplaziden asir biyliimeye
kadar degisen bir aralikta olabilir. Piyojenik granuloma,
alveolde unilateral hipertrofi, ipsilateral premature
erlpsiyon ve malokliizyon gorilebilecek rapor edilmis
dier anormallilerdir.®® Ayrica dislerde dolagim
anomalilerinden kaynaklanabilecek makrodonti veya
talon tuberkill gibi gesitli sekil anomalileriyle birlikte
gorulebilir.

Bu hastaligin tedavi ve prognozu hastaligin
klinik karakteristigi ve dogasina bagldir. Leptomenin-
geal hemannjiyomun bulunmasi hastali§in prognozunu
kétli ybnde etkiler. Ilerleyici mental retardasyon,
hemiparezi ve hemiplejiye kadar gidebilen ciddi kon-
vilsiyonlar tabloya eslik eder. Dental tedaviler, hasta-
din nadir olusu ve ydnetimi hemoraji riski yliziinden
zordur. Sturge-Weber Sendromlu hastalarda anestezi
sirasinda ve dental tedavi siresince g6z oniinde
bulundurulmasi gereken birgok spesifik problem vardir.
Bu hastalarda bu durum géz ardi edilmemelidir.'?

Bu vaka raporunun amaci dis hekimligi
kliniklerinde nadir rastlanilan ve birgok spesifik
problemi icerisinde barindiran Sturge-Weber

Sendromlu bir hastanin oral bulgularini sunmak ve dis
hekimligi tedavileri esnasinda dikkat edilmesi gereken
hususlara dikkat cekmektir.

OLGU SUNUMU

18 vyasinda bayan hasta fakiiltemiz Oral
Diagnoz klinigine 3 giin dnce baslayan yanakta sislik
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sikayetinin iyice artmasindan ve periorbital &dem
olusmasindan dolayi konsiiltasyon amaciyla basvurdu.
Hastanin hikayesinden, daha ©nce bilinen Sturge-
Weber Sendromu tanisi aldigi ve bu hastalida 4
ayliktan beri epilepsinin eglik ettidi, hastanin hig
menstruasyon goérmedidi, 6 kardes olduklar ve diger
kardeslerinin sag ve saglikl oldudu, yaklasik 1 yil 6nce
siddetli diseti hiperplazisinden dolayi diseti operasyonu
gecirdigi, sigara ve alkol kullanimi &ykisi olmadidi,
annesinde bilinen diyabetus mellitus oldugu anlasil-
mistir. Hastanin en son 1 hafta dnce epilepsi ndbeti
gecirdigi ve epilepsi igin 100 mg Fenitoin Sodyum
(2x1), 250 mg Levetirasetam (2x1), 400 mg Valproik
asit (2x1) kullandigi saptanmustir. Ayrica hastanin
glokom igin Karteolol hcl (1x1) gdz damlasi kullandigi
belirlenmistir. Hastanin konsiltasyonundan ve klinigi-
mizde yapti§imiz muayenesinden elde ettigimiz bilgiler
neticesinde, hastamizin leptomeningeal anjioma,
nébetleri ilaca direngli konjenital glokom, intrakranial
kalsifikasyon, = mental retardasyon, hemiparazi,
hemihipertrofi, hemianopsi, osteomalazi ve nazofa-
rinks, gingiva, boyun, govde ve ekstremiteleri etkile-
yen anjiomalara sahip oldugu belirlendi.

Fiziki muayanede hastanin genel durumunun
orta, suurunun aclk, koopare ve oryante oldudu,
kasektik goriinime sahip oldugu ve gogis kafesinde
deformitenin mevcut oldugu gézlendi. Sag bacakta
sislik ve palpasyonda hassasiyetin mevcut oldugu ve
hastanin  ylriiyemedigi saptandi. Muayenemizde
fasiyo-trigeminal dadilimh porto sarabi renkli nevus
(nevus flammeus) bilateral olarak hastanin yiziinde
gbzlendi. Ayrica Ust ekstremitelerde de nevus flam-
meusun bulundugdu, kollarda ve sag elde de atrofi
oldugu tespit edildi. Nevus flammeus alanlarinin
palpasyonunda, baskida lezyonun kismen soldugu
tespit edildi. Ylzde hemihipertrofi ve alt dudakta
hemihipertrofi ve makroselitis gézlendi. Sol goz kapa-
ginin kapal ve goéz kapadinda sislik oldugu, sol yiiz
yarisinda sislik, kizariklik ve isi artigi mevcut oldugu
saptandi (Resim 1-2).

Adiz igi klinik muayenesinde kullanilan antie-
pileptik ilaglara bagli olarak adzin tamamini etkileyen
genel bir diseti hipertrofisinin ve Ust sol molar bélgede

ise bukkal vyilizden baslayan ve diglerin okluzal
ylizeylerini kapsayan siddetli diseti biylimesi ve
ipsilateral alveoler arkta genisleme tespit edildi.

Adizdaki tim dislerde supragingival plak ve distasi
gozlendi. Labial mukoza, bukkal mukoza, alveolar
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mukoza ve oral mukozanin muhtelif yerlerinde kirmizi
renkli hemanjiomatdz lezyonlar tespit edildi (Resim 3).
Hastamizdan sisligin sebebini anlamak igin ortopanto-
mograf ve periapikal radyografiyi iceren rutin radyog-
rafik tetkikleri almaya karar verdik. Fakat hastamizin
fiziksel olarak stabilizasyonu ve kooperasyonu sag-
lanamadigindan dolay! bu radyografilerle tatmin edici
goriintiiler elde edemedik. Ust sol bélgede kaynakla-
nan sisligin kaynadinin adiz dokulariyla iligkili periodon-
tal bir enfeksiyon oldugu tespit edildi. Hastamizda
mevcut olan sisligi elimine etmek igin bu enfeksiyona
ybnelik olarak sefotaksim-metranidazol tedavisini 5
giin slreyle uyguladik. CRP ve sedimantasyon
diizeyleri gerileyen hastanin sisligi geriledi ve g6z
kapadi acildi. Hastay gerekli periodontal tedavileri igin
fakiltemiz periodontoloji boélimiine sevkettik ve
hastamizin kullandidi  antiepileptik ilaglarin neden
oldugunu distindiigimiiz diseti hipertrofisinin gerekli
operasyonlardan sonra yeniden niiksiinii engellemek
icin ilac duzenlemesi yapiimasi amaciyla No&roloji
poliklinigine yonlendirdik.

Al

Resim 1. Hastanin genel durumu

Resim 2. Hastanin ekstra-oral gériintlsu
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Resim 3. Hastanin intra-oral goriintiist
TARTISMA
Sturge-Weber sendromu  yaklasik 50000

dogumda bir goriilen, nadir, etiyolojisi bilinmeyen,
ailesel gecisi olmayan, konjenital, nérokutan6z bir
hastaliktir. Bu sendrom porto sarabi renkli nevus,
leptomeningeal anjiom ve glokom gibi karakteristik
bulgularinin yani sira epilepsi, hemianopsi, hemiparazi,
mental retardasyon gibi birgok bulguyu igeren, ¢ok
genis klinik bulgular gésteren bir sendromdur.!! Bu
sendromun kliniksel olarak siddeti Roach 6lcedine gore
siniflandirimaktadir® ve sundugumuz vaka Roach
oOlgegine gore Tip 1 olarak siniflandirilmistir.

Porto sarabi nevus Inan ve Marcus'a gore 6zel-
likle yiiziin sag bolgesinde goriilmek (zere %87-90
vakada tespit edilmistir. %50 vakada lezyon orta hatti
gecer ve %33 vakada bilateral olarak gdzlenir.!” Fasial
hemanjiomlarin tedavisi tamamen kozmetik amaglidir
ve bu amagla lazer tedavisi dnerilmektedir. Sundugu-
muz vakada porto sarabi nevus yiizde bilateral olarak
g6zlenmektedir. Ayrica hastanin boynunda, sag ve sol
ellerinde de porto sarabi nevus gézlenmektedir.

Todal ve ark. gore konjenital glokom Sturge-
Weber Sendromlu hastalarin %33 iinde gézlenir.'?
Sundugumuz vakada hastamizda konjenital glokom
mevcuttur ve gerekli ilaglari almaktadir. Mental
retardasyon bu sendromda gozlenebilen bir durumdur
ve bu sendromda néron harabiyetine bagl meydana
gelmis olabilir.'? Gormeye ait prognoz genellikle
glokomun varligi veya yokluguna veya daha az olarak
koroidal hemanjiyoma bagli olarak ortaya cikan
ekslidatif retina dekolmanina baglidir.

Bu sendromda beden, ekstremiteler, burun,
gingiva, damak, dil, dudak, agiz tabani, larenks ve
trakeanin mikéz membranlarinda hemanjiyomatéz
lezyonlar goriilebilir. Yapilan aragtirmalarda histopato-
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lojik olarak Sturge Weber sendromunda goériilen
hemanjiyomlarin kapiller ve kaverndz elemanlar igeren
mikst tipte oldugu tespit edilmistir. Gingival biylime
hafif bir gingival hiperplaziden asir biylmeye kadar
degisen bir aralikta olabilir. Pithon ve ark. gore bu
sendromda hastalarin %38’inde dudakta, oral muko-
zada, gingivada, dil ve damak bdélgesinde hemanjia-
matéz lezyonlara rastlanabilir.* Bu tip lezyonlar genel
anestezi sirasinda entiibasyon giigliigiine ve kontrolsiiz
kanamaya sebep olabilirler.’> Ayrica bu hastalik
epilepsi ile birlikte seyredebilir ve epilepsinin tedavisi
icin kullanilan ilaglar diseti hiperplazisine sebep
olabilir.2 Sundugumuz vakada hasta 4 ayliktan beri
epilepsiye sahiptir ve en son nébetini 1 hafta 6nce
gecirmistir. Hasta epilepsi igin ilag kullanmaktadir ve
hastada medikasyona badh olarak siddetli diseti
hiperplazisi mevcuttur. Ayrica sol st molar bdlgede
diglerin bukkal yizeylerini asan ve okluzal yizeylerini
kapsayan, cigneme sirasinda digler arasinda meydana
gelen travmanin da siddetlendirebilecegini diisindiigii-
miz gingival anjioma da rastlaniimistir. Hastanin alt
dudadinda yine anjiomanin sebep olabilecedi bir
bliyime gdzlenmigtir.

Bu hastalarda oral hijyenin saglanmasi zordur.
Bunun icin bu hastalarda agiz hijyeninin saglanmasi
6nemli bir problemdir. Gida birikimi ve bakteriyel plak
varligi yogun bir gingival enflamasyon ve hiperplaziye
neden olabilir. Bu durum oral bdlgenin enfeksiyon-
larina sebep olabilir ve kiginin sistemik saghgini da
etkileyebilir.>** Sundugumuz vakada hastamiz mental
reterdasyona, kollarda ve ellerde atrofiye sahipti.
Mental retardasyon, fiziksel problemler ve antiepileptik
ilag kullanimi bu hastada oral hijyenin ciddi bir sekilde
bozulmasina neden olmustur. Bunun sonucunda digler
lizerinde gida birikimi, plak varlidi ve siddetli digeti
hiperplazisine rastlanilmigtir. Ayrica hastanin yiziinde
baslayan ve goziinde kapanmaya yol acan sislige, oral
hijyen yetersizliine bagl olarak bu bdlgede meydana
gelen bir enfeksiyona neden olmustur.

Hem sert hem de yumusak dokularda olusa-
bilen hemanjiomattz lezyonlar 6mir boyu kalici olur
ve cenelerde agrisiz sislikler gorilebilir. Bu bolgelere
baski yapildiginda periodontal aralikta kanama gori-
lebilir. Bu tarz lezyonlarda biyopsi tavsiye edilmez giin-
ki olimciil kanamalar ortaya gikabilir. Bizim vakamiz-
da da hastamizin teshisi belli oldudu icin ve kanama
riski de gz 6niinde bulundurularak ilave teshis ama-
ciyla herhangi bir biyopsi islemine ihtiyac duyulmadi ve

3. Pearl
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konservatif tedavi secenekleri dikkate alindi.

Bu hastalarda intra-oral rehabilitasyonun
sadglanmasi icin adiz hijyeninin sadlanmasi, plak
eliminasyonu ve adiz i¢i dokularda meydana gelen
hiperplazinin ortadan kaldirlmasi énemlidir. Bu acidan
bu hastalarda periodontal tedavi 6nemli bir yer tutar.
Dental tedaviler ve enjeksiyon sirasinda kanama riski
bu hastalar igin 6nemli bir problemdir ve periodontal
cerrahi uygulamalarinda lazer kanama problemini
ortadan kaldirmak icin bu hastalarda tavsiye edilen bir
yéntemdir.%18

Sonug olarak Sturge-Weber sendromu nadir
rastlanilan bir hastalik olmasina ragmen hastanin sis-
temik durumunu etkileyebilecek cesitli oral bulgular
gostermesi sebebiyle dis hekimleri tarafindan deder-
lendirilmesi gereken bir hastaliktir. Ayrica bu sendrom
bir ok sistemi etkileyebileceginden dolayl gerek
anestezi sirasinda, gerekse dental tedavi sirasinda
gerekli tedbirler alinmalidir.
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