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Olgu Sunumu :
Wyburn Mason Sendromu

Tiilay SAYILGAN*, Mehmet DEMIR*, Hiisnii GUZEL*, Sehirbay OZKAN**

OZET

Bu c¢alismada sag gozde gorme kaybi ve kargi tarafta hemiparezisi olan Wyburn Mason Sendrom'lu

bir olgu tamtilmigtir. Rentinal arteryoven6z malformasyonlar i¢in komplikasyonlar diginda tedavi

onerilmemektedir.

ANAHTAR KELIMELER : Wyburn Mason Sendromu

SUMMARY

CASE REPORT: WYBURN MASON SYNDROME

In this study a patient with Wyburn Mason Syndrome who has vision loss in the right eye and cont-

rlateral hemiparesis is described. No therapy is advised for arteriovenous malformations unless they

make complications
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GIRIS

Wyburn Mason Sendromu (WMS) retinal
ve sistemik arteryovenéz malformasyonlarin
(AVM) bir kombinasyonudur!2. WMS, ilk
kez 1937'de P. Bonnet, J. De Chaume ve E.
Blanc tarafindan tanimlanmig olup, Bonnet -
de Chaume - Blanc Sendromu adi da verilir?.

AVM'ler arteryel ve venoz sirkiilasyon ara-
sinda direkt komunikasyonlardan olusurlar. Bu
malformasyonlara sirsoid anevrizma, ar-
teryovendz varis, rasemdz anevrizma ve plek-
siferm anjiyoma gibi adlar verilmistir>.

(*)  Arasuirma Gorevlisi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Goz
Hastaliklari ABD, Istanbul.

(**) Prof.Dr., Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Goz Hastahklan
ABD, Istanbul.

WMS'daki AVM'lar, baslica santral sinir
sistemi, okiiler adneks ve orofarenksi tutar.
Retinal tutulum arka kutupta unilateral stabil
arteryovendz anastomoz seklindedir®; Int-
rakranyal AVM'larin optik sinir yolu ile re-
tinaya uzanmasi sonucunda olusurlar?.

Bulgular AVM'larin lokalizasyona gore de-
gisir. Hastalik bagagrisi, konviilziyon, he-
miparezi®, ptozis, epistaksis, oral hemoraji.
gorme kayiplari ile ortaya cikabilirler® Send-
romun gelisimsel bir anomali oldugu dii-
siiniilmektedir?.

Caligmamizda optik atrofiye bagh tek yanli
gorme kaybr olan WMS'lu bir olgu an-
latilmugtir.
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OLGU SUNUMU

19 yaginda kadin hasta 8 yagindan beri sag
gozde gorme kaybi sikayeti ile Istanbul Uni-
versitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Goz Has-
taliklari  A.B.D. Poliklinigi'ne
Anamnezde 4 ay oOnce gecirilmis enfeksiyoz
menenjit saptandi. Hastanin tam oftalmolojik
muayenesi, FFA, kranyal ve orbital BT ve MR
tetkikleri yapildi.

basvurdu.

Sag gozde gorme keskinligi 1sik hissi (-)
diizeyindeydi. On segment ve GIB normaldi.
Sag gozde rotatuar tipte nistagmus mevcuttu.
Fundoskopik muayenede optik atrofi ve optik
sinir bagindan kaynaklanarak tiim retinal vas-
kiiler sistemi kapsayan ileri derecede di-
latasyon ve tortusite godsteren arteryovenoz
malformasyon izlendi. FFA tetkikinde bu
anastomozun vendz kisminin arter fazinin
hemen ardindan "fluoresceine" ile doldugu
gozlendi. (Resim 1,2).

Kranyal MR tetkikinde Foramen magnum
diizeyinden baslayarak sag serebellar ve se-
rebral yapilari tutan, kiazma ve sag optik trak-
tus ile devamhlik gosteren diensefalomezen-
sefalik AVM saptandi. Ventrikiiler sistemde
dilatasyon mevcuttu.

Norolojik konsiiltasyonda sol hemiparezi
saptandi.

Resim 1. Erken faz anjiografi

Resim 2. Geg faz anjiografi

TARTISMA

WMS'da retinal AVM'lar baglica 3 evre ha-
linde incelenir3-4 (Tablo-I) olgumuz "Evre 11"
retinal AVM ile uyumludur. Bu olgularda
gorme kaybi ve sistemik komplikasyonlar ile
hastalik kendini erken yaglarda gosterir. Ol-
gudaki gorme kaybi 8 yasindan beri mevcuttur.

AVM'lar, bulundugu organda hemoroji ve
tromboz gibi vaskiiler degisimler veya komp-
resyon etkileri ile ¢egitli komplikasyonlara yol
agarlar.

Retinal AVM'lar ¢esitli nedenlerle vizyon
ve gorme alam kayiplarina yol acarlar. Li-
teratiirde WMS'daki ¢esitli nedenlerle vizyon
ve gorme alam kayiplarina yol agarlar. Li-
teratiirde WMS'daki fundus komplikasyonlari
olarak makiiler AWM, makula 6demi, makiiler
hemoraji, retinal brans veya santral ven ok-
liizyonu, intraretinal ve vitreus i¢i hemoraji ve
optik atrofiden s6z edilmistir}. Mansour ve ar-
kadaglarinin  ¢algimasinda  vaskiiler komp-
likasyonlarin nedeni olarak, arter - ven bag-
lant1 bolgesindeki yiiksek hidrostatik basing ve
gevre retinadaki "¢alma fenomenine" bagl is-
kemi One siiriilmiigtiir.

Effron ve Bloom retinal iskemiye bagh ru-
beozis indisli olgular bildirmislerdir®7. Gérme
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Tablo - I Wyburn Mason Sendromu'nun Evrelendirilmesi

Komplikasyonlar
Anastomoz Yeri Kiigiik arteryel

kiigiik veniil

Vizyon Kaybi Nadir

Evrel Evre 11 Evre I11
Ortalama Baglangi¢ 42 41 25
Yasi
Sistematik Nadir Nadir Sik

Brang arterbrang "Diffiiz tip" Tiim

ven vaskiiler sistemde
belirgin dilatasyon
Nadir Erken yagta agir

yollarinda bulunan AVM'larin retinal da-
marlara direkt basisi da bagka bir iskemi ne-
denidir’. Olgumuzda serebral anjiografi tetkiki
yapilamamakta birlikte kranyal MR tetkikinde
baziler arterden baglayarak on ve orta serebral
arterleri de tutan ve optik diske kadar devam
eden yaygin AVM saptanmigtir. Olgudaki
optik atrofinin, optik sinir dolagimina direkt
basi sonucunda olustugunu diisiinmek-teyiz.

Lezyonlar ilerleme gostermez; komplikas-

yonlar disinda higbir tedavi dnerilmemektedir
58

Wyburn Mason Sendromu, konjenital veya
edinsel retinal damarsal baglantilarda ve re-
tinal tiimorlerde ayirici tanida diigiiniilmesi ge-
reken bir sendromdur?: 9: 10, Bir¢ok okiiler ve
sistemik komplikasyona yol acan ve az go-
riilen bir sendrom olmasi nedeni ile olgumuzu
sunmay1 uygun bulduk.
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