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Prikazuje se radimentirana forma Morbus Sturge - Weber -
Krabbe u tri bolesnika. Za ispravnu dijagnostiku varijeteta ovog retkog
oboljenja najbitniji je rendgenoloski pregled (standardni kraniogrami i
CT mozga), jer se u bolesnika bez kutanih i oftalmoloskih simptoma
moze dijagnostikovati samo rendgenoloskim metodama pregleda, of-
talmoloski i dermatoloski (inspekcija) pregled bolesnika sa kutanim i
oftalmoloskim simptomima. U dijagnostici su odlucujuéi: teorijsko
poznavanje bolesti, ispravan oftalmolo§ki, dermatolo§ki (inspekcija) i
rendgenoloski (standardni kraniogrami, CT-mozga) pregled.

Kljuéne re¢i: Morbus Sturge - Weber - Krabbe, radimentirana forma,
oftalmoloski nalaz, kraniogrami, dermatoloski nalaz

Uvod

Morbus  Sturge-Weber-Krabbe = (MSWK) predstavlja  kongenitalnu  me
zo-ektodemnalnu  hamartroznu  malformaciju  krvnih  sudova koZe, mozga,
meninge, oka, a rede drugih organa (pluéa, creva, ovarijuma, farinksa).
Bolest nema naslednu osnovu.

Prvi opis MSWK daje engleski oftalmolog Sturge (1878), opisujuéi
slu¢aj kongenitalnog glaukoma udruzZenog sa naevus flammeus-om lica i
epileptickim napadima. Prvi rendgenoloSki opis MSWK daje Weber (1922),
opisom na kraniogramu vijugave Kkalcifikacije = hemangioma  (Babié-Stanko
viéi sar., 1999, Ivkovié i sar., 1984; Glavan, 1956).

MSWK odlikuje se kongenitalnim glaukomom, buftalmusom, naevus
flammeus-om  (vasculosus) na lieu, ili na drugim delovima tela, angio-
matoznim promenama na mozgu sa obliteracijom i kalcifikacijom krvnih
sudova (protice pod klinickom slikom tumora mozga), spasticnom hemipa-
rezom, epilepsijom i slaboumnoScu (Jakac, 1981; Negovanovié, 1990; Stefa-
novié, 1986). Osim potpuno izrazenog oblika bolesti, postoje rudimentirani i
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monosimptomatski oblici MSWK (Stankovié-Babié i sar., 1999; Babié i sar.,
1994; Glavan, 1956).
Radom se prikazuju tri bolesnika sa rudimentiranom fonnom MSWK.

NaSi prikazi

1. Jedanaestogodisnji dec¢ak Dj. I. iz Vranja. Heteroanamnesti¢ki po-
daci kazuju da se psihomotorni razvoj deteta u prve dve godine Zivota odvija
uredno. Prvi klini¢ki simptomi bolesti poceli su da se manifestuju u treéoj
godini zivota pojavom epilepti¢kih napada tipa parcijalnih motornih kriza,
zahvatili su desnu ruku, praéeni gubitkom svesti i padanjem. Na EEG-u
uradenom u sedmoj godini Zivota, registruje se iznad leve hemisfere teta-
delta aktivnost, pri spavanju prisutna obostrano, sa dominacijom iznad leve
fronto-temporo-parietalne regije i talasnim kompleksom u vidu $iljaka. 1z tog
perioda, VEP obostrano patoloski izmenjen, a SEP u granicama normalnog.

Slika 1
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Iz istorije bolesti, pri hospitalizaciji u Klinici razvojnog doba septembra
1993. godine, klini¢kim ispitivanjem registruju se: parcijalne motorne krize,
sa generalizacijom poput toni¢no-kloni¢nih gréeva, desnostrana hemipareza
lakog stepena, laka mentalna retardacija; oftamoskopski nalaz bez pato-
loSkog; kraniogrami: nalaz uredan; dermatoloski pregled je urednog nalaza.
Pod klinickom dijagnozom Epilepsia deCak se Salje na rendgenoloski pregled
- kraniogrami i kompjuterizovana tomografija (CT) mozga. Na novodobi-
jenim kraniogramima (PA i levi profil) vizualizuje se tipi¢an nalaz MSWK:
kortikalno levo u temporo-parietalno-okcipitalnoj regiji prisutna dosta ma-
sivna, nehomogena senka, intenziteta kalcijuma, koju Cine brojne linearne i
prugaste, vijugave, medusobno paralelne, oStro kontinuirane, samo mesti-
mi¢no prekinute senke sa aspektom "Zelezni¢kih S$ina" (slika 1, 2). Na
tangencijalno prikazanoj moZzdanoj masi sa postero-anteriornog (PA) kranio-
grama jasno se vidi da senke kalcijumove gustine debljine oko 2 mm,
neprekidno "oblazu" periferne delove moZzdanih vijuga izmedu kojih se
prosvetljavaju sulkusi. Tznad ovih promena evidentno odsustvo tabulae

Slika 2

internae na duZzini oko 4 cm, sa znatnim stanjenjem i naduvom tabulae
externae. U ovom predelu, diploe se ne nazire, niti bilo kakva kostna struktura
ili pak senke kalcijumove gustine. Ova promena daje lobanji asimetriju. Pri
CT pregledu mozga (slika 3), promene opisane sa kraniograma na pojedinim
skenovima prikazuju se u vidu trakastih, izvijuganih, oStro ocrtanih
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hiperdenznih formacija C¢ije su apsorpcione vrednosti reda kalcijuma. Na
seriji skenova, opisane senke lokalizacijom evidentno pripadaju mozdanim
vijugama sa rasvetljenjima u predelu sulkusa.

Slika 5

2. Devojcica S. D. (1989) iz Svrljiga, decembra 1998. g., zbog slabijeg
vida na levom oku, dolazi na pregled u Kabinet za ortoptiku i pleoptiku.
Subjektivno oStrina vida iznosi VOD = 0,7 VOS = 0,1. Objektivna refrakcija
oka (solo. Homatropin 2%) pokazuje anizohipermetropiju, naime, refrakcija
desnog okaje +2,0 D, a levog +6,0 D u oba glavna meridijana. Na koZi lica,
levo, naevus flammeus, sa ipsilateralnom vaskularnom malformacijom kon-
juktive bulbi oka. Oftalmoskopki nalaz: fundus hypermetropicus, fiksacijaje
centralna obostrano, motilitet i konvergencija uredni; KT: ortoforija. Sa
odredenom korekcijom za desno oko +1,0 D i levo +3,5 D, oS$trina vida je
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VOS = 1,00 VOS = 0,5. Sugerirana je dominantna okluzija uz odredenu
korekciju i periodi¢na kontrola u Kabinetu za ortoptiku i pleoptiku. Pod
dijagnozom Anisohypermetropia cum Ambliopiam os, Syndroma Sturge-
Weber-Krabbe, upuéena je na dodatno ispitivanje u Zavod za mentalno
zdravlje u NiSu. Ucinjeni VEP, EEG, kraniogrami, CT mozga i neuroloski
pregled, bili su urednih nalaza.

3. Desetogodisnji decak B. S. iz Svrljiga, septembra 1999. godine,
hospitalizuje se u Decjoj internoj klinici u NiSu pod dijagnozom Epi. Uvidom
u raspolozivu medicinsku dokumentaciju vidi se da je registrovan EEG -
iznad desne hemisfere spora teta-delta aktivnost; dermatoloski nalaz: desno
na kozi lica naevus flammeus; oftalmoloski nalaz: uredan. Nakon hospi-
talizacije, dec¢ak se upucuje na rendgenoloski pregled - kraniogrami (PA i
desni profil), koji se ¢ine u rendgenoloSkom odeljenju Decje interne klinike.
Na dobijenim standardnim kraniogramima (slika 4) vizualizuje se Kkorti-
kalno, desno, temporo-parietalno-okcipitalnoj regiji, masivna, nehomogena
senka, intenziteta kalcijuma, koju ¢ine linearne, prugaste, vijugave, para-
lelne, oStro kontinuirne, debljine do 2 mm, sa aspektom "Zelezni¢kih Sina".
Na PA kraniogramu (slika 5) - lobanja asimetri¢na; u podrucju opisane
kalcifikacije tabulae internae odsutne, tabulae eksternae stanjene sa ume-
renim naduvom, dok se diploe ne naziru. Na ponovljenom oftalmoloSkom
pregledu nalaz bez patoloSkog.

Diskusija i zakljuéak

Radom je prikazana klini¢ka slika rudimentirane forme MSWK u tri
bolesnika:

-jedanaestogodi$nji decak bez kutanih i oftalmolo$kih simptoma a sa
patognomoni¢nim rendgenoloSkim promenama na kraniogramima i CT ske-
novima mozga,

- devetogodiS$nja devojCica bez meningealnih znakova oboljenja (rend-
genolo§ki nalaz kranijuma i CT mozga uredni) a sa koznim (naevus flammeus
na licu) i oftalmoloskim simptomima, i

- desetogodis$nji decak sa na licu naevus flammeus, sa tipi¢nim rend-
genoloSkim nalazom MSWK na standardnim kraniogramima, dok je oftal-
moloski nalaz uredan.

Varijetete ovog retkog oboljenja smatramo za prikaz interesantnim, jer
se u bolesnika bez kutanih i oftalmoloskih simptoma moZze dijagnostikovati
samo rendgenoloSkim metodama pregleda (standardni kraniogrami i CT
mozga), dok se u bolesnika sa kutanim i oftalmolo$kim simptomima dijagno-
stikuje klini¢kim (inspekcija) i oftalmoloskim pregledom.

Ovim prikazima osvedoclili smo da postoji i rudimentirana forma
MSWK, pa u sluCaju navedene simptomatologije treba misliti i na ovakvu
mogucénost.
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Les auteurs presentent la forme rudimentaire Morbus Sturge-Weber-Krabbe
chez trois malades. Par le diagnostic correcte de la variete de cette rare maladie
I'examen radiologic est leplus essentiel (craniogrammes standards et CTducerveau)
car chez les malades sans symptomes cutanes et ophtalmologiques on peut diagno-
stiquer seulement par les examens radiologiques, examen (inspection) ophtalmo-
logique et cutane chez les malades avec les symptomes ophtalmologiques et cutanes.
Lors du diagnostic ceux qui decident sont: la connaissance theorique de la maladie,
I'examen correcte ophtalmologique, 1I'examen denriatologique (1 'inspection) et ra-
diologique (craniogrammes standards, CT du cerveau).

Les mots vies: Morbus Sturge - Weber - Krabbe, forme rudimentaire, trouvaille
ophtalmologique, craniogrammes, trouvaille denriatologique
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A rudimentary form of the Morbus Sturge - Weber - Krabbe is shown in three
patients. For a proper diagnosis of this rare disease the most important examination is
x-raying (standard craniograms and computed brain tomography). The reason for this
is the fact that is can be diagnosed in patients without cutaneous and ophtalmo-
logical symptoms only by x-ray examination methods; on the other hand, in patients
with cutaneous and ophtalmological symptoms it can be diagnosed by the ophtalmo
logical and dermatological examination (inspection). The decisive things in diagno-
stic are: the theoretical knowledge of the disease, the proper ophtalmological and
dermatological examination (inspection) as well as the x-ray (standard craniograms,
computed brain tomography) examination.

Key words: Morbus Sturge - Weber - Krabbe, rudimentary form, ophtalmological
findings, craniograms, dermatological findings
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