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OZET

Amag: Bir olgu nedeniyle Sturge-Weber
sendromu ile hipotansif glokom birlikteliginin
irdelenmesi.

Gerec ve Yoéntem : Olgu sunumu.

Bulgular: Sag yiiz ve periorbital bélgeyi
tutan nevus flammeuslu hastada diffiiz
koroidal hemanjiom mevcuttu. Géz i¢i basinci
(GIB) normal olmasina karsin sag gézde C/D
orani 0,8, sol gézde 0,2 idi. Gérme alani her iki
gb6zde normaldi.

Sonug: Normal veya sinirda GIB ve
normal gérme alani muayenesine karsin C/D
orani  yliksekligiyle  hipotansif glokom
gelisebilir. Olgumuz gbstermektedir ki Sturge -
Weber sendromunda antiglokom tedavinin
erken dénemde diizenlenmesi 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: Sturge - Weber
sendromu, glokom, koroidal hemanjiom.

UNILATERAL HYPOTENSIVE GLAUCOMA
ASSOCIATING DIFFUSE CHOROIDAL
HEMANGIOMA IN STURGE-WEBER
SYNDROME

SUMMARY

Purpose: Sturge-Weber syndrome is an
uncommon disease. We presant a patient with
Sturge-Weber syndrome in this study.

Materials and Method: Case report.

Results: There is a diffuse choroidal
haemangioma in a patient with nevus
flammeus in right frontal and periorbital area,
C/D ratio was 0,8 on the right and 0,2 on the
left eye but the visuald fields were normal in
both eyes.

Conclusion: Antiglaucoma management
is necessary in the early stage of Sturge
Weber syndrome cases who have a high C/D
ratio, with normal or borderline IOP and normal
visual field

Key words: Sturge-Weber syndrome,
glaucoma, choroidal haemangioma.
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Sturge - Weber sendromu (SWS) sporadik
olarak ortaya g¢ikan bir fakomatozdur. Yuzde
nevus flammeus, nevus flammeusla ayni taraf
meningeal/ serebral merkezi sinir sistemi
(MSS) hemanjiomlari ve okuler bulgularla
karakterizedir. MSS epilepsi,
hemiparezi, hemianopsi ve zeka geriligine yol
acabilirt.

Okuler belirtileri arasinda diffiz koroidal

tutulumu

hemanjiom, glokom (% 45 hastada), episklera,
iris ve silyer cisimde hemanjiomlar ve iris
heterokromisi gorulart.

OLGU SUNUMU

Sag yuz ve periorbital bdlgeyi tutan nevus
flammeus nedeniyle dermatoloji tarafindan
konsultasyonu istenen 17 yasindaki bayan

Resim-1  Olgunun karsidan goérinuma

hastanin daha 6Onceye ait okuler yakinmasi
yoktu (Resim-1). Yapilan oftalmolojik
muayenesinde gérme her iki gézde tam, GIB
sag goézde 18 mmHg, sol gbzde 11 mmHg, 6n
segment muayenesi her iki gézde dogal,
fundus muayenesinde sagd fundusta difflz
koroidal hemanjiom, sol fundus normal olarak
degerlendirildi (Resim-2-A ve Resim-2-B).
Sagda C/D 0,8 solda 0.2 tesbit edildi.
Gonioskopide sag gozde inferior kadranda
belirgin pigmentasyon ve bilateral Schaffer
grade 3 acik a¢i gorulda.

Kranial manyetik rezonans goruntulemede
kafa ici hemanjiom gorulmedi.

FFA'da sag g6zde erken dbénemde
baslayan gec¢ fazda da devam eden graniler
goérinimde hiperfloresans (Resim-3), sol
gbzde normal
Bilgisayarli perimetre muayenesinde her iki
g6zde santral gérme alani defekti saptanmadi.

Bu bulgularla Sturge-Weber sendromu
tanisi konarak Brimonidine (% 0,2) damla
gunde iki defa baslanarak poliklinik takibine

FFA g6érinumd  vardi.

alindi.

TARTISMA

SWS'da vakalarin yaklasik %30'unda
fasial hemanjiomun bulundugu tarafta glokom
gelismektedir!. Bizim hastamizda oldugu gibi
Ust gbz kapagdi tutulmus olan hastalar glokom
acisindan artmis risk altinda bulunmak-
tadirlar2. Glokom hastalarin %60'iInda hayatin
ilk iki yilinda buftalmusla ortaya cikar, geri
kalanlardaysa g0z ici basinci ge¢ cocukluk-
erigskin doneme kadar ylkselmez. SWS iliskili
glokom tedavisi zor ve ac¢inin durumuna
baghdir. A¢i anomalisi bulunmayan goézlerde
tibbi tedavi denenebilir. Agi anomalisi olan
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Resim-2-A Sag fundus fotografi

gbzlerde gonyotomi basarili olabilir2. Inatg
vakalarda, yuksek oranda intraoperatif koroid
effuzyonu ve expulsif hemoraji riski bulun-
masina ragmen trabekulektomi denene-
bilmektedir.

Diffuz koroidal hemanjiomda butiin koroid
kalinlagsmistir, subretinal sivi  birikimiyle
gbrmeyi tehdit eder, iki géz dibi birbirinden
farkli gérinimdedir ve retina dekolmani sik
gOrulUr. Histopatolojik olarak endotel hiicreleri
ile désenmis kavern6z damarlardan olusan
benign bir hamartomdur2. Timaor bolgesindeki
retina pigment epitelinde proliferasyon, dis
retina katlarinda kistik degisiklikler gorular.
Tedavide
mektedir2.

Sturge-Weber sendromuna bagh diffiz

eksternal radyoterapi  dneril-

koroidal hemanjiomda fundus kirmizi-portakal
rengindedir, hemanjiom kaverndéz, kapiller
veya karisik (mixed) tipte olabilir. Hemanjiom
bitisiginde ve Ustinde retina pigment
hiperplazisi, fibr6z doku proliferasyonu ve
retinal damarlarda kivrimlanma  artigi
gorulebilirs.,

SWS ile iliskili glokom baslangicta medikal

Resim-2-B  Sol fundus fotografi

tedaviye cevap verse de ileri dénemde
hastalarin gogunda bir ya da daha fazla sayida
cerrahi tedavi girisimine gereksinim ortaya
cikmakta ve bazi hastalarda seton implant
uygulanmasi gerekmektedir1.

Sturge -Weber sendromunda glokom
fizyopatolojisi akdéz disa akiminin episkleral
vendz basing artisi yoluyla azaldigi post-
trabekdler tipte bir agik acili glokom seklinde
olabilecedi gibi belirsizde olabilmektedir4.
Sunulan olgumuz, normatansif glokomun da
tabloya egemen olabilecegini gostermektedir.

Resim -3 Sag FFA
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SWS ile iligkili posterior sklerite bagh agi
kapanmasi glokomu gelisen ve sistemik
steroidle tedavi edilen vakalar da bildirilmigtir4.
Literatirde bilateral nevise eslik eden bilateral
koroidal hemanjiom olgulari bildirildigi gibi
unilateral nevis ile birlikte bilateral koroidal
hemanjiom olgulari da bildiriimistir5.6.

Sonug¢ olarak Sturge Weber sendromlu
olgularin glokomatéz yonden takibi ve her
olguya uygun tedavinin dizenlenmesi 6nem
tasimaktadir.
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