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SUMMARY 

GLAUCOMA IN STURGE - WEBER SYNDROME 

Four cases of Sturge-Weber Syndrome with secondary glaucoma is presented. The gonioscopic findings in all those late 
onset glaucoma cases revealed no abnormality. Since we had not succeeded in controlling the intraocular pressure with medical 
theraphy; all the cases went on trabeculectomy. In order to avoid frightening complications such as expulsive haemorrhage and 
choroidal effusion, operation was accomplished with the aid of sodium hyaluronate. Such supplements to the conventional trabe
culectomy procedure was found to have positive effects both on the preservation of the anterior chamber depth and on the pre
vention of sudden intraocular pressure fall. During the follow-up period of 1 to 4 years; two of the cases did required medica
tions in order to control the intraocular pressure on contrary to the remaining two who did not. 
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ÖZET 
Bileşenlerinden biri de glokom 

olan dört Sturge-VVeber olgusu sunul
du. Glokomun geç başlangıçtı olduğu 
bu olguların tümünün gonyoskopik 
görünümleri normaldi. Göz içi basın
cının düşürülmesinde tıbbi tedavi ile 
başarı sağlanamadığından, olgulara 
trabekülektomi uygulandı. Ekspulsif 
koroidal hemoraji ve koroidal effüz-
yon gibi korkulan cerrahi kompli-
kasyonlara engel olmak amacıyla , 
cerrahi sırasında sodyum hyalüronat 
kullanıldı. Bu işlemin, ön kameranın 
korunması ve göz içi basıncının ani 
düşmesini önlemede faydalı olduğu 
gözlendi. Postoperatif 1-4 yıllık izlem 
süresi boyunca, olguların ikisinde ek 
tıbbi tedavi olmadan, ikisinde ise, tıb-
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bl tedavi ile, göz içi basınçları kontrol 
altında tutuldu. 
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GİRİŞ 
Sturge-VVeber Sendromu veya en-

sefalo-trigeminal anjiomatozis, intrak-
ranial anjiomatozis, nevüs flammeus ve 
glokomun birlikte bulunduğu bir fako-
matozistir. ilk kez 1860'da Schirmer, 
fasiyal nevüs flameus ile birlikte gloko
mu tanımlamıştır. Daha sonra 1879'da 
Sturge, 1897'de Kalischer, 1923'te Dimi-
tri ve 1928'de Vı/eber, intrakranial kalsifi-
kasyonu radyolojik olarak gösterecek, 
intrakranial anjiomla olan ilişkisini sap
tamış, böylece, klasik triad oluşmuştur. 
Bununla birlikte, sendromun değişik va
ryantlarının bulunabildiği, iskelet malfor-
masyonlarının, lokalize veya diffüz vis-
seral anjiomların da eşlik edebileceği 
gösterilmiştir. Irk ya da cins ayırımı bu
lunmamakta, ailevi bir eğilim, bazı olgu

larda da kromozomal bozukluklar göz
lenebilmektedir (1,2). 

Genellikle tek taraflı olan fasiyal 
kutanöz anjiom, doğumda mevcuttur ve 
% 10-30 oranında bilateral olabilir. Çoğu 
kez trigeminal sinirin birinci ve ikinci 
dallarının dağılım bölgelerini içerir. Fark
lı boyut ve renkte olabilen anjioma böl
gesinde fasiyal hipertrofi, oral ya da na
zal kavitede hemanjiomlar bulunabilir. 
Hemen tüm olgularda supraorbital 
bölge etkilenmektedir. 

Meningeal rasemoz hemanjiom, 
genellikle yüzdeklyle aynı taraftadır. Me
ningeal arterlerin subintimal tabakasın
da ilerleyici kalslfikasyon bulunabilir ve 
damar lümenini tıkayabilir. Hemisferik 
motor ya da sensoryal defektler ve ha
vale gelişebilir. 

Hemanjiomlar, kapak, episklera, 
konjontiva, iris ve siliyer cismi etkileye
bilir. Üst kapak tutulumu bulunduğunda, 
birlikte göz tutulumunun da bulunuşu, 
Anderson Kuralı olarak bilinmektedir. 
Nadiren ekzoftalmus ile birlikte orbital 
tutulum da olabilmektedir. %7-8 olguda 
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iris hlpokromisi bulunabilir. Kıvrımlı reti-
nal damarlar ve skleral melanozis görü
lebilir. Konjonktivadan sonra, ikinci sık
lıkla, %40 olguda bulunabilen koroidal 
hemanjiom, arka kutupta yerleşimli, sa-
rı-turuncu renkte, hafif kabarık bir kitle 
olarak görülür ve yavaş büyür. Patolojik 
olarak kavernöz hemanjiom oldukları 
belirlenmiştir. Eksüdatlf retina dekolma-
nı gelişebilir ya da bazen diffüz uveal 
tutulum olabilir. 

ilk kez Elschnlg ve Nakamura, glo
komla İlişkisini göstermiştir. Olguların 
%30'unda göz içi basıncı yüksektir. Glo
kom genellikle, hemanjiom, kapak, tars 
ve konjonktivayı tuttuğunda gözlenir. 
Sıklıkla infantlarda görülür; fakat, geç 
çocukluk ve erken erişkinl ikte de 
başlayabilir. Koroidal hemanjiom bulu
nanların %88'inde glokom geliştiği gös
terilmiştir. 

Glokom patogenezini açıklamada 
günümüze dek bir çok mekanizma ileri 
sürülmüştür. Hudelo, klinik olarak ses
siz meningeal anjiomların kavernöz si
nüste drenajı engelleyerek, göz içi ba
sıncının artmasına neden olduğunu söy
lemiştir. Nöral teoriye göre, anormal 
sempatik inervasyonla, uveal kapiller di-
latasyon, staz ve glokom geliştiği öne 
sürülmüştür. Cabannes, koroidal he-
manjlomun, kan akımının artmasına ne
den olduğu, oküler dokularda hipertrofi 
gelişmesiyle de glokomun başladığını 
belirtmiştir. Bu tarihsel, ilgi çekici teori
ler yanında, mekanik ve damarsal teori
ler daha çok kabul görmüştür. Mekanik 
teoriler, ön kamera açısının tıkanması, 
aköz hümör dışa akımının engellenme
siyle glokom gelişimine dayanır. Bir 
çok yazar, glokomun ön kamera açısın
daki gelişimsel anomaliler sonucunda 
oluştuğuna inanmaktadır. Histolojik ola-
rakta, tam gelişmemiş sklera mahmu
zu, kalınlaşmış trabeküler ağ ve öne ya
pışmış iris kökünün varlığı gösterilmiştir. 
Ayr ıca , Schlem kana l ın ın , arkaya 
yerleşmiş ve gelişimini tamamlamamış 
olduğu ya da açıda kalıcı embriyonal, 
mezodermal doku bulunabildiği saptan
mıştır. Glokomun ileri yaşlarda ortaya 
çıktığı olgularda ise, açı gonyoskopik 
olarak normal olabilir. Cıbıs, gonyosko
pik olarak normal görünümde bulunan 
olguların histopatolojik incelemelerinde, 
trabeküler ağ yapısı ve Schlemm kana
lında Primer Açık Açılı Glokomda da 
karşılaştığımız, erken yaşlanma bulgula
rını saptamıştır (3). Öte yandan, koroi
dal hemanjiomun kanaması ile, retina 
altına kanama ve retina dekolmanı ge

lişebilmektedir. Bunun sonucunda da, 
irisin öne doğru yer değiştirmesi ve peri-
ferik ön sineşilerin oluşumuyla, sekon-
der açı kapanması gelişimindeki da
marsal teoriler ise, damarsal malfor-
masyon nedeniy le , a r t m ı ş a k ö z 
oluşumu, azalmış dışa akım, aközün sı
vı komponentinin değişimi ve extra-skle-
ral drenajdaki bozukluğu içerir. 

Anterior episklera ve konjonktivada-
ki damarsal genişlemeler, artero-venöz 
fistül ve bunların sonucunda episkleral 
venöz basınç artışı, glokomdan sorumlu 
olabilir. Genellikle, infantlarda, domi
nant rolü, izole trabeküler disgenezis, 
erişkinde ise, episkleral venöz basınç 
artışı oynar (4,5,6). 

Glokom tedavisinde, tıbbi tedavi, 
lazer tedavisi ve cerrahi tedavi uygulan
mıştır. Açı klinik olarak normal görü
nümdeyse, trabekülektominin en iyi se
çim olduğu ileri sürülmüştür. Fakat bu 
olguların filtrasyon cerrahisinde, globa 
girilince, mevcut koroidal hemanjiom 
nedeniyle, ekspulsif koroidal hemoraji 
ve koroidal effüzyon gibi önemli komp-
likasyonların gelişmesinden korkulmak
tadır (3,5,6). 

Bu çalışmada, glokomun eşlik et
tiği dört Sturge-VVeber olgusunda, ya
klaşım ve sonuçlarımız sunulmak isten
miştir. 

O L G U L A R 
Sunulmak istenen dört adet 

Sturge-VVeber Olgusunun, ikisi kadın, 

ikisi erkek ve yaşları 24-38 idi. Tü
münde yüzün sol yarısını tutan nevüs 
flammeus mevcuttu, üst göz kapağı ve 
alın da içerilmişti (Resim 1). Bu tarafta 
düzeltilmiş en iyi görme keskinlikleri or
talama 0.4-0.9 idi. Buftalmus mevcut 
değildi ve kornea çapları simetrikti. Aynı 
taraf konjonktiva ve episklerada yaygın 
hemanjiomlar, olgulardan birinde, iki ta
raflı skleral melanozis mevcuttu (Resim 
2). Olgulardan üçünde o tarafta iris hi-
pokromisi gözlenmekteydi. Göz içi ba
sınçları, ilk başvuruda, aplanasyon to-
nometrisi ile, 40 mmHg'nın üzerinde 
bulundu. Irldokorneal açı, olguların tü
münde, belirgin iris çıkıntıları ve İrisin 
hafif öne insersiyonu dışında normal 
olarak değerlendirildi (Resim 3). Fundus 
incelemelerinde, gene aynı tarafta reti-
nal damarlarda kıvrım artışı venöz a-
nastomozlar ve perifoveal telenjiektazı-

Şeki l 1. O l g u l a r ı m ı z d a n birinde hemi - fas i ya l 
anjiom izlenmektedir. 
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Şekli 4 . O l g u l a r ı m ı z d a n b i r i n d e p e r l - f o v e a l t e l e n j i e k t a z l l e r v e v e n ö z k o l l a t e r a l l e r i z l e n m e k t e d i r . 

Şeki l 3 . i r l d o - k o r n e a l a ç ı d a b e l i r g i n İr is ç ı k ı n t ı 

lar ı v e haf i f öne I n s e r s l y o n u d ı ş ı n d a b i r pa to lo j i 

i z l e n m e m e k t e d i r . 

ler izlendi (Resim 4). Optik disk incele
melerinde, olgulardan üçünde, nöro-re-
tinal dokunun sadece nazal sektörde iz
lenebildiği Evre-4 ileri glokomatöz atrofl, 
birinde ise, nöro-retinal dokunun tüm 
sektör lerde konsantr ik , i leri i nce lme 
gösterdiği Evre-3 glokomatöz atrofi sap
tandı (Resim 5). Olguların görme alanı 
incelemelerinde, Goldmann kinetik perı-
metresi ile saptanan, periferik daralma 
ve parasantral skotom, glokomla uyum
lu bulundu. Olguların hiçbir inde, glo
kom başlama yaşı kesin olarak belirle
nemedi. Olguların ikisi, başvurularından 
kısa bir süre önce, gözlerinde hafif ağrı 
ve görme kaybı farkett ik ler ini belirt
mişler, diğer İkisi ise, rutin muayene sı
rasında tanınmışladır. 

Olgulara öncelikle, Tlmolol Maleat 
%0.50, Pllokarpin %2 ve Dlpivefrln %0.1 
ile tıbbi tedavi başlandı. Yeterli basınç 
düşüşü sağlanamadığından, olguların tü
mü trabekülektomiye alındı. Pre-operatif 
dönemde göz içi basıncı Asetozolamid 
250 mg tablet ve Mann i to l (IV) ile 
düşürüldü. Cerrahi işlem sırasında, for-
niks tabanlı konjonktlva lambosu hazır
landı. Episkleral damarlar, blpoler koter 
ile koterlze edildi. 3x3 mm'lik, l imbus 
tabanlı, üçgen, skleral flap oluşturuldu. 
Cerrahi İşlem sırasında, ön kameranın 
korunması ve göz İçi basıncının düşme
sine engel olmak amacıyla, ön kame
raya girilmeden önce, bu kadrandan 27 
numara iğne ile girilerek, ön kameraya, 
buna ek olarak, gelişebilecek hemora-
jlyi engellemesi için flltrasyon sahasını 
kaplamasına İzin verecek şekilde, yara 
yerine Na Hyalüronat verildi. Daha son
ra. 1x2 mm'lik trabeküler doku eksize 

edildi. Periferik irldektomi yapıldı. Skle
ral flap, üç adet, 8/0 İpek sütürle kapa
tı ldı. Konjonkt iva İle örtüldü. Subkon-
jonktlval steroid ve gentamisln yapıla
rak, göz kapatıldı. Olguların hiçbirinde 
operasyon sırasında kompllkasyon göz
lenmedi. Ameliyat sonrası birinci gün 
olguların or ta lama göz içi basınçları , 
23-43 mmHg App ölçüldü. Trabekülek-
tomi sahasında konjonktival bleb İzlen
mekteydi (Resim 6). Hifema, ön kame
ra s i l i n m e s i , ko ro ida l e f füzyon gibi 
komplikasyonlar gözlenmedi. Olgulara 
bir hafta süre İle Asetozolamid 250 mg 
tablet 4x1/2, Deksametazon %0.1 saat 
başı ve Atropin Sülfat %1 3x1, sonraki 
bir haftada İse, Asetozolamid 250 mg 
tablet 2x1/2, Deksametazon %0.1 5x1 
ve Slklopentolat 3x1 veri ldi. Ameliyat 
sonrası ortalama Izlem süreleri 1-4 yıl 
içinde değişmekteydi. Bu süre içinde, 
olguların trabekülektomi sahaları, göz 
içi basınçları, görme keskinlikleri ve op
tik diskleri kontrol edildi. Son kontrol
lerinde olguların ikisinin ortalama göz 
iç i b a s ı n ç l a r ı i l a ç s ı z o l a r a k . 2 0 
mmHg'nın altındaydı. Diğer iki olguda 
ise, ortalama göz içi basıncı Timolol 
Maleat %0.50 ve Dipivefrin %0.1 ile, bi
rinde 20 mmHg'nın altında, birinde de 
25 mmHg'nın altında tutuldu. Olguların 
hiçbirinde düzeltilmiş en İyi görme kes
kinliği ve disk hasarında değişiklik göz
lenmedi. 

Şeki l 5 . O l g u l a r ı m ı z d a n b i r i n d e i ler i g l o k o m a 

t ö z d i s k h a s a r ı i z l e n m e k t e d i r . 

T A R T I Ş M A 
Sturge-VVeber sendromlu dört glo

kom olgusunda uyguladığımız viskoelas-
tik madde kullanımıyla modifiye edilmiş 
trabekülektomide, operasyonda ve ope
rasyon sonrası dönemde, görmeyi teh
dit edebi lecek bir kompl lkasyonun ge
lişmediği gözlenmiştir. 

Sturge-VVeber ' le birl ikte bu lunan 
glokomun tedavisi oldukça güçtür, iri-
do-korneal açı disgenezısiyle birlikte bu
lunan g lokomda öneri len cerrahi tipi, 
gonyotomi veya trabekülotomidir. Fakat 
erken başlangıçlı bu tip glokomda, cer
rahi başarı düşük bulunmaktadır. G o 
nyotomi İle, göz içi basıncının ortalama 
olarak 8 ay süre İle kontrol edilebildiği, 
birkaç gonyotomi ve ek tıbbi tedavi ile 
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ise, 9 yıla çıktığı saptanmıştır. Iwach ve 
arkadaşlarının serisinde, erken başlayan 
glokomda, gonyotomi, tıbbi tedaviye 
göre başarılı bulunmuş, trabekülektomi 
uygulanan olguların %24'ünde ise, cer
rahi sırasında, koroidal ekspansiyon ge
liştiği gözlenmiştir (5). Olgularımızın 
hepsinin geç başlangıçlı oluşu ve belir
gin açı patolojisinin bulunmayışı, trabe-
külektominin uygun cerrahi işlem ol
duğu fikrini doğurdu. Fakat bu olgularda 
filtran cerrahinin intra-operatif ve post-
operatif önemli komplikasyonlara neden 
olabileceği bildirilmiştir. Mevcut koroidal 
hemanjlom, cerrahi sırasındaki ani ba
sınç düşmesiyle, yüksek episkleral ve 
koroidal venöz basınç nedeniyle, trans-
üdasyon ve koroidal effüzyon gelişebil
mektedir. Ayrıca, ameliyat sonrası 24-48 
saat saatte koroidal ve retinal dekolman 
oluşabileceği de bildirilmiştir (5,7). 

Olgularımızda da gözlediğimiz gibi, 
belirgin episkleral damarların bulunuşu, 
artmış episkleral ve koroidal venöz ba
sınca, böylece de cerrahi sırasında 
oluşabilecek komplikasyonlara işaret et
mektedir. Komplikasyonların koroidal 
damar yatağı ile, arteriyel sistemin di
rekt bağlantısından doğduğunu biliyoruz. 
Yaklaşık 30 mmHg'lık arteriolar basınç, 
aradaki kapiller bir alanda azalmadan, 
direkt olarak koroide taşınmaktadır. Bu 
durumda, koroidal intravasküler basınç 
yaklaşık 30 mmHg olacaktır. Böylece, 
koroidal ekspansiyonu önlemek için, 

göz içi basıncının en az 30 mmHg ol
ması gerekmektedir. Teorik olarak bu 
yüksek göz içi basıncı, yüksek episkle
ral basınçla sağlanabilmektedir. Bu teo
riye göre, intrakoroidal basıncı, göz içi 
basıncını düşürmeden önce düşürmek 
gerekecektir. Bu fikirden hareket ede
rek, komplikasyonlara karşı, cerrahi ön
cesinde, göz içi basıncının düşürülmesi, 
c e r r a h i y e p o s te r ı o r s k l e r o t o m i i le 
başlanması ya da radyoterapi öneri l
miştir (5,7). Komplikasyonları önlemek 
için diğer bir yol ise, cerrahi sırasında 
göz içi basıncının düşmesine engel ol
mak olacakt ı r . Bunu da v iskoelast ik 
madde kullanarak sağlıyabiliriz. 

G lokom cerrahis inde viskoelast ik 
madde kullanımının, cerrahi süresince 
ön kamerayı koruması, koroidal dekol-
manı önlemesi, malign glokom ve he-
moraji riskini azaltması, yara iyileşmesi
ni geciktirerek, filtrasyonun temini gibi 
bir çok hipotetik faydası bulunmaktadır. 
Bu alandaki çalışmalar, aköz oluşumuy
la, sodyum hyalüronaî'ın dilüe olduğu
nu, vizkositesinin hızla azaldığını ve 24-
48 saat içinde gözü terkettiğini göster
miştir (8,9). Biz de olgularımızda, ön 
kamerayı korumak, göz içi basıncının 
ani düşüşüne engel olmak, oluşabile
cek hemorajiyi ve korkulan diğer komp
l ikasyonların önlemek amacıy la, sod
yum hyalüronat kullandık ve bildirilen 
komplikasyonların önlenmesinde faydalı 
olduğunu gözledik. Sturge-VVeber olgu

larında, artmış episkleral venöz basınç 
nedeniyle, dışa akım kolaylığının aza l 
mış olması, olgularımızda gözlediğimiz 
gibi, ön kameranın sodyum hyalüronat-
'dan tamamen temizlenmesini bir haf
taya kadar geciktirebilmektedir. Biz o l 
gularımızda bu nedenle, post-operatif 
dönemde, ilk iki hafta, giderek aza lan 
dozda, aköz salınımını azaltacak Aseto-
zolamid kullandık. 

Geç başlangıçlı ve açı disgenezısi 
bulunmayan Sturge-VVeber glokomu ol
gularında trabekülektominin, v iskoelas
tik madde kullanımıyla, oldukça başarılı 
olduğu gözlenmiştir. Glokomdan sorum
lu mekanizmaların açıklık kazanması , 
daha geniş başarılı tedavi modellerinin 
gelişt ir i lmesinde, ümit verici olacaktır. 
Burada vurgulanmak istenen diğer bir 
konu da hasta açısından bu sendromun 
en önemli bileşeni olarak, yüzdeki este
tik kusurun değer lend i r i lmes i ; b u n a 
karşın, göz bulgularının sıklıkla gözardı 
edilmesidir. Bu nedenle, bizim de göz
lediğimiz gibi, olguların geri döndürüle
mez, ileri glokomatöz hasar gelişmeden 
tedavilerinin yapılabi lmesi için, hasta
lıkları hakkında bi lg i lendir i lmeler i ve 
glokom açısından yakın izlemleri gerek
mektedir, 
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