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ABSTRACT

Wyburn-Mason  sendromu, ender rastlanan  retino-
ensefalo-fasiyal anjiomatozis olarak da adlandirilan yiz,
orbita, cilt ve beyinde arteriyovenéz malformasyonlarla
(AVM) karakterizedir. Orbital AVM olan olgularda gérme
keskinliginde azalma, beyinde AVM olan olgularda ise epi-
lepsi ve hemoraii en sik basvurma nedenleridir. Olimcil
kafa i¢i kanamalar énleyebilmek ve uygun tedaviyi uygu-
layabilmek icin erken tani, dizenli oftalmolojik ve nérolojik
muayeneler cok énemlidir. Olgumuz, retinal ve sagd hemis-
ferik AVM’u olan ve subaraknoid kanamadan kaybedilen
8 yasinda bir cocuktur.

Anahtar Kelimeler: Arteriyovenéz malformasyon, vaskiler

disgenezi, Wyburn-Mason sendromu.

Wyburn-Mason syndrome which is also called retinoen-
cephalofacial angiomatosis is a rare condition character-
ized by arteriovenous malformations (AVM)s; the facial
structures, orbits, skin and brain. The most common pre-
senting symptoms are impaired vision in orbital AVMs,
epilepsy and hemorrhage in patients with cerebral AVMs.
The early diagnosis and regular ophthalmological and
neurological follow-up of patients is mandatory to prevent
fatal intracranial hemorrhages and to perform appropri-
ate approach. The presented case is an 8 year-old boy
which had retinal and right hemispheric AVMs and died of
a subaracnoid hemorrhage.
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retina ve orta beynin AVM'u olarak tanimlanmigtir.’ Re-
tinal lezyonlar gérmeyi etkilemeyen ince arteriyovenéz
baglantilardan, ciddi gérme kayiplarina yol acan ve
siklikla kafa igi baglantilari olan genis AVM’lara kadar
degisebilmektedir.? Sinir sistemi ve basta cilt, yiz ve orbi-
tada da lezyonlar bulunabildiginden fakomatozlar ara-
sinda yer alir.3
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Sag gézde gérme azligi ve egzoftalmus sikayetiyle
klinigimize basvuran olgunun yapilan muayenesinde sag
gdzde gérme dizeyi 1sik hissi negatif, sol gdzde ise 20/20
olarak bulundu. Sag gézde direkt isik refleksi negatifti.
Her iki gézde 6n segment ve géz ici basinclar normal
sinirlarda idi. Sol gézin fundus muayenesi normal iken,
sag gézde belirgin anormal damarlar tespit edildi (Resim
1). Fundus fléresein anjiografide optik sinir ve cevresinde
sizint yapmayan dilate ve belirgin arteriyovendz baglan-
tilar gérildu (Resim 2 a,b). Hastanin hikayesinde tom bu
semptomlardan énce digeti kanamalarinin oldugu 6g-
renildi. Kraniyal manyetik rezonans incelemesinde sup-
rasellar ve lentikilostriat bélgede AVM'lar gériuntilendi
(Resim 3 a,b). Cekilen serebral anjiografide sag orbita ve
optik kiczmada AVM tespit edildi (Resim 4). Beyin cerra-
hisi konsultasyonunda malformasyon 3 ana damardan

Resim 1: Optik disk ve cevresinde anormal dilate ve kivrimlan-
ma artigi gésteren damar yapilar.

RA 12/10/2004 , OD, FA 0:14.44 30°

Resim 2 a: Fundus fldresein anjiografinin erken fazinda optik

disk ve cevresinde dilate damarlar arasinda belirgin bag-
lantilar.

kaynaklandigr ve ayni zamanda yasamsal bélgeleri de
besleyen damarlar oldugu igin herhangi bir girigim éne-
rilmedi. Olgu, tanidan 2 yil sonra subaraknoid kanama-

dan kaybedildi.

TARTISMA

ilk defa 1943 yilinda Wyburn-Mason tarafindan
bu sendromda cilt, géz ve nérolojik bulgular birlikte
tanimlanmigtir.’ Retinal lezyonlar gérmeyi tehdit etme-
yen ok kUcUk arteriyovendz baglantilardan, gérme-
yi ciddi sekilde etkileyebilen genis baglantilara kadar
degisebilmektedir.? Kafa icindeki lezyonlar bu olguda
da oldugu gibi genellikle tek tarafli ve retinal lezyonla
ayni tarafta olup, orta beyinde yer alir.® Ancak literatirde
bilateral lezyon gérilen bir olgu da bildirilmistir.# Olgu-
larin ancak ¢ok az bir kisminda cilt lezyonlari géralor.
Burun kanamasi ve sik dig eti kanamalarina yol acan,
sinUsleri ve mandibulayi tutan olgular da bildirilmigtir.®
Bu olguda cilt lezyonlari olmamasina kargin sik dis et
kanamasi sikayeti mevcuttu.

Mackenzie ve ark.’ serebral AVM’larda en sik bas-
vuru nedeni olarak epilepsi ve kafa i¢i kanamayi, Luo
ve ark.tise hemipareziyi en sik bagvuru semptomu ola-
rak bildirmiglerdir. Anatomik olarak kritik lokalizasyonda
olan ve nérolojik durumu iyi olan olgularda konservatif
yaklagimla dUzenli kontroller énerilebilmektedir. Ancak
suprasellar yerlesimli olgularda kafa igi kanamasi veya
ciddi gérme kaybi varsa cerrahi tedavi énerilmektedir.
Bu olguda AVM, uygun olmayan kafa igi lokalizasyonu
ve cerrahi ile tamamen ¢ikarilamayacak kadar boyUk ol-
dugu icin ameliyata elverigli bulunmadi. AVYM'larda cer-
rahi digindaki yaklagimlar stereotaktik cerrahi (gamma

Resim 2 b: Fundus fléresein anjiografinin geg fazi.
FFA'nin erken (2a) ve geg (2b) evrelerinde herhangi bir si-
zinhi olmadigi goériltyor.
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Resim 4: Serebral anjiografide sag orbita ve optik kiyazmada
AVM.

knife),” veya endovaskiler embolizasyondur).* Stereotak-
tik cerrahi ézellikle kiigUk lezyonlarda tercih edildiginden
bu olguda kullanilamadi. Lezyon G¢ ana damardan kay-
naklandigi icin lezyonun embolizasyon ile oblitere edil-
mesi de dUsUnUlmedi. Bu durumda olgumuza bir girigim
planlanmadi, diozenli kontroller énerildi. Tanidan 2 yil
sonra subaraknoid kanama nedeniyle hasta kaybedildi.

Damarsal anomaliler ve kranyum ici kitlelere neden
olan Sturge-Weber sendromu, PHACE sendromu, tube-
roz skleroz ve nérofibromatozis gibi sendromlar ayirici
tanida géz dninde bulundurulmalidir.®

Fundus muayenesinde bulunacak dilate kiviimli
damarlar herhangi bir malformasyon agisindan uyaric
olmali, anjiografi ve manyetik rezonans gérintilemesi
yapilmalidir. Kafa ici kanamalari nleyebilmek ve uygun
tedavinin planlanabilmesi icin ise erken tani, diuzenli of-
talmolojik ve nérolojik muayenelerin yapiimasi ile birlikte
ameliyata elverigli olmayan olgularda yeni gelistirilecek
tedavi ydontemleri ile daha bagarili sonuglar alinabilecegi
dUsincesindeyiz.
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