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Wyburn-Mason Sendromu (Olgu Sunumu)

Defne KALAYCI!, ipek ZIRAMANZ, Hikmet Hastripi'

OZET

Bir yildir viicudunun sol yarisinda giigsiizliik yakinmasiyla hastanemize bagvuran ve yapilan in-
celeme sonucu pial, retinal, orbital arterio-ventz malformasyonlar (AVM) saptanarak Wyburn-
Mason sendromu tanisi konan bir olgu anlatilmaktadir.

ANAHTAR KELIMELER : Arterio-veniz malformasyon, raseméz hemanjiom, Wyburn-Mason sendromu.

SUMMARY

A patient complaining of loss of strength in his left extremities for a year was found to have pial, re-
tinal and orbital arteriovenous malformations through systemic and ocular evaluation. The case who
was diagnosed as Wyburn-Mason syndrome is described herein. Ret-vit 2001; Ozel Say1 : 29 - 31.

KEY WORDS : Arteriovenous malformations, racemous hemangioma, Wyburn-Mason syndrome.

GIRIS

Wyburn-Mason sendromunda, retinada ra-
semdz hemanjiom olarak da adlandirlan
AVMla birlikte sistemik arteriovendz ko-
miinikasyonlar bulunur. Ilk kez 1943 yilinda
tanimlanmustir!. Retinal damarlar optik sinir
dokusunun yerini alacak derecede geniglemis
olabilir. Gorme damarsal malformasyonun
optik sinir dokusu obliterasyonu derecesine ve
komplikasyonlara neden olup olmamasina
gore normal ya da ¢ok azalmis olabilir. Retinal
AVMlara ek olarak santral sinir sistemi, yiiz
ve/veya ciltte de damarsal anomaliler bu-
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lunabilir. Fasiyal AVMIlar ¢ene, maksilla, na-
zofarenks, bukkal mukoza veya damakta yer-
lesimli olabilir. Bu yazida retinal, orbital ve
pial AVMIlarn olan Wyburn-Mason sendromlu
bir olgu anlatilmaktadir.

OLGU

On alt1 yagindaki erkek hasta bir yildir vii-
cudunun sol yansinda gligsiizlik nedeniyle
beyin cerrahisi klinigine yatirildi. Hastanin no-
rolojik muayenesinde durug ve yiiriiyiigiiniin
sola deviye oldugu, sol iist ve alt eks-
tremitelerde giigsiizlilk oldugu saptandi. Ref-
leksleri normaldi. Hastada duyu kusuru, pa-
tolojik refleks saptanmadi. Serebellar testleri
normaldi. Fundus degerlendirmesinde sagda
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optik diskten ¢ikan damarlarin anormal ge-
niglemis oldugu goriildii. Hastanin bilgisayarl
beyin tomografisinde (BBT) bilateral frontal
ve sag temporoparietal lokalizasyonda AVM
ile uyumlu goriiniim vard: (Resim 1). Orbital
tomografide ise her iki orbitada iist ve i¢ du-
vara komsu vaskiiler yapilara ait goriiniim sap-
tandi. Hastaya yapilan serebral anjiografide
sag orta serebral arter ve oftalmik arterden
kaynaklanan AVM goriildii (Resim 2). Bu aga-
mada oftalmoloji konsiiltasyonu istenen has-
tanin oftalmolojik degerlendirmesinde: Gor-
meler sagda 9/10, solda 10/10 diizeyinde idi.
Renkli gorme bilateral normaldi. Pupillalar
1zokorik, direkt-indirekt 1g1k refleksi normaldi.
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Resim 2.

Afferent pupiller defekt yoktu. Gérme alani in-
celemesinde sol yarida homonim hemianopsi
ile uyumlu defekt ve bilateral kor noktada ge-
nigleme saptandi (Resim 3). Sag iist kapakta
pitozis mevcuttu, damarsal yapilar palpe edi-
liyordu. On segment muayenesi bilateral do-
galdi. Sag goz fundus muayenesinde pa-
pilladan ¢ikan
geniglemis ve tortuositeleri artmigti (Resim 4).

damarlar ileri derecede
Anormal dallanmalar gosteriyor ve arteriol-
ven ayirimi yapilamiyordu. Vaskiiler anomali
optik diskin yerini almig, optik disk iz-
lenmiyordu. Retinada patoloji goriilmedi. Sol
goz fundus muayenesinde optik sinir siipheli
odemli, retina ve damarlar normal goriimiimde

Resim 3.

Resim 4.
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idi. Hastanin fundus fléreseinli anjiografisinde
damarlardan ve optik diskten sizinti go-
riilmedi. Renkli doppler ultrasonografide ven-
lerde arterializasyon saptandi (Resim 5).

Gorme alani muayenesinde homonim he-
mianopsi yaninda kor noktada bilateral ge-
nigleme olmasi AVMnun gérme yollarinda
basi ile birlikte kafa i¢i basing artigi ve bag-
langig papil édem bulgularina neden oldugu
diisiiniildii. Beyin cerahisi klinigince vaskiiler
malformasyonun ¢ok genis boyutlu ol-
dugundan tedavi igin elverigli olmadig1 dii-
stiniildii ve difenilhidantoin onerilerek taburcu
edildi. Hasta bu agamada klinigimizce de te-
davisiz izleme alindi.

TARTISMA

Wyburn-Mason sendromunda santral re-
tinal ven tikanikligi, retinal hemoraji, mak-
roanevrizmal damar anomalileri, vitreus he-
morajisi, neovaskiiler glokom, makula deligi
gibi oftalmolojik komplikasyonlar nadir olarak

Resim 5.

bildirilmigtirz. Okiiler komplikasyonlar oldugu
durumlarda komplikasyonlara yonelik tedavi
girigimleri uygulanabilir.

Santral sinir sistemi komplikasyonlarinin
morbiditesi ve mortalitesi yiiksektir. Epilepsi,
subaraknoid hemoraji ya da kitle etkisine bagh
santral sinir sistemi komplikasyonlar1 go-
riilebilir. Bur olguda santral sinir sistemi
komplikasyonlarindan basiya bagh gorme
alami defekti ve ekstremitelerde kuvvet kaybi
geligmisti.

Fasiyal AVMlardan ¢ene, maksilla, damak
veya bukkal mukozadaki vaskiiler ano-
malilerin rekiirren epistaksis, dis ¢ekimi so-
nucu hemoraji gibi komplikasyonlar bil-
dirilmistir>.

Ozellikle goz dig1 komplikasyonlarinin mor-
biditesi yiiksek oldugundan retinada AVM
saptanan hastalarin Wyburn-Mason sendromu
agisindan sistemik olarak degerlendirilmeleri.
elverigli olgularin tedavi edilebilmesi veya
komplikasyonlara yonelik énlem alinmasi aci-
sindan 6nem tagimaktadir.
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