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Storc-Veber sindromu (SVS) ¢ox nadir xastolik olub ensefalotrigeminal angiomatoz kimi taninan, anadangalma
nevroloji va dori xastaliyidir. O, fakomatozlardan biri olub {izds hissovi gorab sokilli lokalorin olmasi, qlaukoma,
qicolmalar, aqli inkisafin longimasi vo ipsilateral leptomeningial angiomalarla birgs rast galinir [1].

SVS —haqqinda ilk dofo 1860-c1 ildo Sirmer torafindon molumat verilmigdir. 1879-cu ildo Storc torafindon togdim
olunmusdur. 1912-ci ildo Veber vo Volland SVS-li xastalords kollodaxili kalsifikasiya olmasini tasdiq etmislor. Dimitri
torafindon 1922-ci ildo SVS-li xastolorde Beynin Radioqrafik identifikasiyasi toqdim olunmusdur. Bu sindromun
asas1 Kirk vo Karen Bell toro- findon qoyulmusdur. Bu sindrom ils onlarin qizlari diinyaya golmisdir [2].

Sirley SVS -li xastalorde - GNAQ geninds 9921 xromosomunda olan mutasiya naticesinds yaranan xostalik
oldugunu agkar etmisdir. O, tizdo yaranan sorab gokilli lokalorin 3-1ii sinirin g6z saxosi otrafinda kapillyarlar dostosi
boyunca yayilmasini vo beynin yumsaq beyin sinir hiiceyralorinin itmasi naticesinds yaranmasini qeyd etmisdir.
Bu xastolords nevroloji simptomlarin yagla alagadar pislogmasi miisahido olunurdu [3]. 1992-ci ildo Steve Roach
torafinden SVS —in klassifikasiyas1 verilmisdir. SVS 3 tipa boliiniir:

1-ci tip

Uz vo leptomeningial angiomatozlarla yanasi qlaukoma vo ya xoroidal zodelonmolor miisahide olunur. Bu tip
daha ¢ox yayilmigdir.

2-ci tip

Uz angiomatozlar (sorab sokilli hissalor) glaukomanin inkisafi ilo birgs rast golinir. Lakin bu tipdo beyin
dayisikliklori miisahids olunmur. Bu tipde miisahids olunan simptomlara aiddir :

¢ Qlaukoma

*  Beyin gan dévraninin anomaliyasi

*  Bagagrilan

3-cii tip

Bu tips yalniz leptomeningial angiomalar daxildir. Qlaukoma nadir hallarda askar olunur [4].

Avropada har 50000 nafarden biri SVS ilo dogulur. SVS kisi vo qadinlar arasinda barabar yayilmisdir [5].
Vaskulyarizasiyanin pozulmasi naticosindo iizdo sorab sokilli lokolorin omolo golmosi goziin 6n seqmentinds
xiisusilo gbz qapaqlart va konyunktivada agir goz fosadlarina gatirib ¢ixarir [3]. Goz qapaqlarinda dari sahasindo
dayisikliklerin olmasi bu gézde qan dovraninin pozulmasindan xabar verir. Konyunktival vaskulyarizasiyanin
artmasi naticasinds konyunktivada ¢ohray1 lokalar yaranir. Bu lokalor konyunktivanin bulbar hissasinds xiisusilo
limb zonasinda diffuz vo ya lokallasmis sokildo yerlosir [6].

Eyni zamanda goziin arxa seqmenti do zodolonir vo diffuz xoroidal hemangiomalar amolo golir. Xoroidal
hemangiomalar eksudativ retinal qopma vo makulyar 6demo sobob olaraq gérmo funksiyasinin pozulmasina
gotirib ¢ixarir [7].

SVS-li xastolords an ¢ox yayilmig oftalmoloji xastalik kimi glaukomani géstoarmoak olar. Qlaukomanin yayilma
tezliyi 30 - 70% toskil edir. Qlaukoma xostoliyi usaq yaslarinda vo yetkin dovrds inkisaf edir [8, 9, 10]. 2 yasa
qadear goz daxili tazyiqin qalxmasi gdz almasinin boylimasine sabab olur va tadricen buftalm yaranir [3].

SVS-li xastolords qlaukomanin patogenezi bels izah olunmugdur [10].

1. On kamera bucaginin anadangalma qiisuru naticasinds mexaniki funksiyasinin pozulmas ilo slagodar

maye axininin ¢atinlogsmasi agkar olunur vo bu halda digor 6n kamera bucagimnin qiisurlarinda miisahido
olunan qiizehli qisanin yastilasaraq 6n voziyyst almast miisahido olunmur.

2. Episkleral hemangiomada arterio-venoz suntlanma noticosindo episkleral venoz tozyiqin qalxmasi
zamanca gozdaxili tazyiqin qalxmasina gorait yaradir.

3. Kirpikli cismin va ya xoroideyanin hemangiomast mayenin hipersekresiyasina gatirib ¢ixarir.

4. SVS-Ii xastalards trabekulyar soboka-Slem kanal kompleksinin vaxtindan avval qocalmasi episklera vo

6n kamera bucaginin hemodinamikasinin pozulmasina vas baslangic qlaukomaya gotirib ¢ixarir.
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Bundan basqa fakomatozlarda pigment vaskulyarizasiyasi zamani 6n kamera bucaginda hiperpigmentasiya
naticesinds glaukoma inkisaf edir . Bu fakomatoz pigment vaskulyarizasiyasi zamani homginin xoroidal
melanositlor badxassali sislora ¢evrila bilor vo xoroideyanin qalinlasmasina sabab ola bilar [6].

Charles D. vo Phelps M.D. torofindon SVS-li 21 biitiin qlaukomali gézlords episkleral hemangioma askar
olunmusdur. Biitlin xastalords episkleral venoz tozyiqin yiiksokmasi vo S$lem kanalinda gan yigilmasi askar
olunmusgdur. B&yiik hacmli hemangioma daha agir formali qlaukomada rast golinir [8].

SVS-Ii xostolordo qlaukomanin baslangic morholosindo konservativ miialico effektivdir. Lakin konservativ
miialicaya tabe olmayan yliksok goz daxili tozyiq zamani corrahi amasliyyata ehtiyac duyulur. SVS-li xastalardo
corrahi omoliyyatlardan qoniotomiya, trabekulotomiya, trabekulektomiya, trabekulotomiya-trabekulektomiya,
drenajedici klapanlarin implantasiyasi, siklodestruktiv amasliyyatlarini gostormak olar [10].

SVS-li xastalords episkleral hemangiomanin, 6n kamera bucaginin anomaliyalarinin mévcudlugu carrahi
omoliyyatlar zamani boylik c¢otinliklor vo fosadlar yaradir. Filtrasiyaedici omoliyyatlar bir sira fasadlarla
miigahido olunur. Omoliyyat zamani yaranan fosadlara ekspulsiv xoroidal hemorragiyalar, supraxoroidal effuziya,
amoliyyatdan sonra yaranan erkon dovr agirlasmalarina xoroidal qgopma (22% hallarda), xoroidal effuziya, retinal
gopma, filtrasiya yastiginin inkapsulyasiyasi, dayaz én kamera, omoliyyatdan sonra gec dovr agirlasmalarina
xroniki hipotoniya, filtrasiya yastiginin yetmomaozliyi, iltihabi, yastiga bagl endoftalmit, yastiqdan xarici sizma,
retinal qopma, katarakta aiddir [11, 12].

SVS ils alagali glaukomali xastolorde agirlagmalarin qarsisini almaq {igiin géz daxili tozyiq daima nozaratds
saxlanilmalidir.

»

Sak. 1. Storc-Veber sindromlu xasto

Sak. 2. Sag goz dibinin gormas sinirinin qlaukomatoz ekskavasiyasiSok.3. Sol goz dibinin qlaukomatoz atrofiyasi

Bu baximdan taqdim etdiyimiz kliniki hal maraq yaradir.
2016-c1 il mayin 16-da Akademik Zarifs Oliyeva adina Milli Oftalmologiya Markazina Storc Veber sindromu
ilo (2-ci tip) 19 yaslt qiz daxil olmusdur.
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Xosto hor iki gdzlindo goérmo qgabiliyystinin zoif olmasindan sikayat edirdi (sok.1). Sag gdzdo gbrma itiliyi 0,1
(korreksiya etmir), sol gézds gorma itiliyi 0,01 ekssentrik. Sagda gézdaxili tazyiq 32 mm.c.st., solda 36 mm c. st.
(Pnevmo-Tonometr FT-1000, Japan).

Biomikroskopik miiayino (Topcon DC-3, Yaponiya): Hor iki gézds buynuz qisa soffaf, 6n kamera orta
darinlikdo, biillur soffafdir. Sag gdzds babayin isiga reaksiyasi zaif, sol gézds aferent pupillar defekt miisahido
olundu. Oftalmoskopiya zamani (Visucam, Pro, Nm, Carl Zeiss Meditech, Almaniya) her iki gézdo gérms siniri
diskinin glaukomatoz doyisikliklori — 0,9-1,0 ekskavasiya agkar olunmusdur (sok. 2,3). HRT (HRT-3, Almaniya)
miiayinasi zamani sag gdzda gen va dorin ekskavasiya, neyroretinal zolagin incolmasi tosdiglondi (sok.4).
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Sok. 5. Sag goziin perimetrik miiayinasi
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Perimetriyada (Carl Zeiss, HFA 750, Almaniya) sag gbzdo gormo sahasi konsentrik olaraq daralmisdir (sok.5).
Sol gozds fiksasiya olmadigindan vo goérmso itiliyi ¢ox asagi oldugundan perimetriya vo HRT miiayinasinin
aparilmast miimkiin olmadi.

Diagnoz: Sag gozdos agiq bucaqli 3-4 C tipli glaukoma. Sol gozds agiq bucaqli 4 C tipli qlaukoma. Sag gozdo
04.10.16 tarixinde STEK+Mitomisin C carrahi amasliyyati apariimigdir.

Omoaliyyatdan sonra:

Omoliyyatdan 4 giindon sonra B-scan (AB5500+E-Z Scan Sonomed, USA) miiayinasinds sag gz dibinin
periferiyasinda temporal hissaden yast1 xoroidal qopma miisahide olundu (sok. 6). On kamera dayaz idi. Xostoya
konservativ miialics tayin olundu. Sag g6za 1%- li Prednisolone Asetate damcisi, daxilo Prednisalone tablet giindo
55 mg tayin olundu. 12 giin sonra xoroideyanin konfiqurasiyasinin geriys qayitmas: miisahids olundu (sokil 7).

|

Sak. 6. Sag goziin 4 giin sonra B-skan miiayinasi

. Sak. 7. Sag goziin miialicadan 12 giin sonra B-skan
miiayinasi

= Visante"OCT

A A o

Sok. 8. Omoliyyatdan 17 giin sonra sag Sok. 9. Omoliyyatdan 17 giin sonra sag
goziin biomikroskopik miiayinasi goziin OKT miiayinasi

Omoliyyatdan 17 gilin sonra gorma itiliyi 0,1; GDT-16 mm.c.s., biomikroskopiya miiayinasi zamani buynuz
qisa soffaf, 6n kamera orta dorinlikds, mayesi soffaf, bobok medikamentoz olaraq gendir, filtrasion yastiqciq
foaldir (sok. 8).

Omoliyyatdan 17 giin sonra 6n seqmentin optik koherent tomoqrafiyas1 (Zeiss OCT Visante, Germany)
aparilmigdir. (sok. 9).

Xosto dinamik miigahids altindadir. ©maliyyatdan sonra gec dévrds heg bir fosad olmayib. Goz daxili tozyiq 6
aydan sonra 16 mm.c.st. olmusdur.

Olds olunan naticalorden aydin oldu ki, SVS-li cavan soxslords STEK+MMC carrahi amaliyyat1 goz daxili
tozyiqin daha ¢ox vo uzunmiiddotli agagi salinmasinda effektivdir.

Belolikls, yuxaridaki kliniki hal SVS-li xastalorin vaxtinda oftalmoloji miiayinasinin, yaranan doyisikliklarin
erkan askar olunmasinin va vaxtinda miialicanin aparilmasinin vacibliyini gdstorir.
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CHHJIPOM CTEP/I)K-BEBEPA (KJIMHUYECKUU CIIYUYAN)

Hayuonanvnouii Llenmp Ogpmanvmonozuu umenu axao. 3apughvl Anueeol, 2.baxy, Azepbaiiodncan

KuroueBble cioBa: cunopom Cmepoic-Bebepa, enaykoma, eemaneuoma

PE3IOME

B crarse npencrasieH KIMHAYECKUH ciaydai cuaapoMa Crepmk-Bebdepa B mo3nHeit ctaanu oOpameHus.

BonpHast 1997-ro rona poxieHUs IpeabsIBIIsiIa )Kado0bl Ha CHIDKEHHS 3peHus B 0001X Ia3ax. buoMukpocko-
s 000MX Ia3: POroBHLA IPO3padHast, epeaHss KaMepa cpeJHel IIyOrHbI, XPYCTAINK MPO3padHbIi, 3padoK —
crpaBa co cnaboit peakipeit Ha CBeT, cieBa — apepeHTHBIH MymUIsIpHbIA nedekt. [Ipn opranpmockonmun 060ux
I71a3 BBISBJICHBI INIayKOMATO3HbIE N3MEHEHUS q1UCKa 3pUTEIbHOT0 HepBa — 3kckaBanus 0,9-1,0. [Tpu uccnenosanuu
HRT Ha npaBoM m1a3y onpesensuiach IHPOKas, NIyOoKast 5KCKaBalisi 1 NCTOHYEHHE HEHPOPETHHAIHOMN TTOJIOCH.

Ocrtpara 3penns mpasoro riasa 0,1 (He koppurupyer), geBoro — 0,01 skceHTpHUIHO.

BI'J] npaBoro rma3a — 32 MM. PT. CT., I€BOTO — 36 MM. PT. CT.

Jlnarno3: OTKpbITOYTroIbHAs TNIaykoMa 3-4 CTaauy MpaBoro IVIa3a; OTKPHITOYToJbHAsS IiaykoMa 4 cTaluu Jie-
BOTO TJIa3a.

Ha npaBom rmazy 04.10.16 rona nponssenena onepanust STEK+Mitomisin C.

OctpoTa 3peHust nocie onepauuu He u3MeHunach, BIJl causmiiocs 10 16 MM.pt.cT. [lanueHt Haxonuics noa
JMIMHAMHUYECKUM HaOmrofeHreM. B mo3iHeM mociieonepanoHHOM IEPHOE OCIOXHEHUH He HaOI0aanoch. B te-
yenne 6 mec. BI'J] ocTaBanocs cTaOUIBHBIM.

[Nonmy4eHHBIE pe3yNbTaThl TOKA3bIBAIOT, YTO Y MOJIOABIX JIUI] ¢ cHHApoMoM Ctepmx-Bebepa omepanns STEK+
Mitomisin C 3¢exTrBHA A1 TOATOCPOUHOTO M MaKCUMaNbHOTO CHIKeHUs BI/L.
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OmnwucaHHBIN KIMHAYECKUH CITydail IoKa3sIBaeT HACKOJIBKO BaXKHa CBOCBPEMEHHOCTH BBISBIICHHS, 00CIIEI0Ba-
HUSI, TUaTHOCTUKY U JIeYeHUsI OONBHBIX ¢ cuHapoMoM Crepmx-Bebepa.

Gasanova N.A., Gasanov D.V., Mirzakhanly G.V.

STURGE-WEBER SYNDROME (CLINICAL CASE)

National Ophthalmology Centre named after acad. Zarifa Aliyeva, Baku, Azerbaijan

Key words: Sturge-Weber syndrome, glaucoma, hemangioma

SUMMARY

The article describes the clinical case of a patient with complications due to the late appeal to a doctor.

A patient, born in 1997, appealed to the National Centre of Ophthalmology named after acad. Zarifa Aliyeva
with low vision in both eyes. During the examination the glaucomatous changes in the optic disk in both eyes were
detected.

As a result of the examinations the diagnosis was “OD — open-angle glaucoma of 3rd-4th stage; OS — open-
angle glaucoma of the 4th stage”. On the right eye there was performed OD — STEK + MMC operation. The visual
acuity after the operation has not changed. Postoperative IOP was 16 mm Hg. The patient was under the dynamic
observation. In the late postoperative period no complications were observed. Within 6 months IOP remained
stable.

The results show that STEK + MMC is effective for young people with Sturge-Weber syndrome for long-term
and maximum reduction of IOP.

The described clinical case shows the importance of timely examination, diagnosis and treatment of patients
with Sturge-Weber syndrome.
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