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Giriş. Neyrofibromatoz ən çox rast gəlinən auto­
som­dominant neyrokutanoz xəstəliklərdəndir. Ney ­
rofibromatoz xəstəliyinin klinik şəkli heterogen və
dağınıq ola bilməklə diqqəti cəlb edir. VM.Riccardi
xəstəliyin 8 tipini ayırd etmişdir, lakin iki tipi
dərindən öyrənilmişdir. Ən çox rast gəlinən 1­ci
tipdir. Rast gəlmə tezliyi 1:3000­dir. Klinik diaqnos­
tikasında bu əlamətlərdən ən azı ikisi olma lı dır: 6 və
ya çox sayıda “südlü qəhvə” tipli lə kə lər, 2 və ya
daha çox sayda neyofibromatoz düyün lər, qoltuqaltı
ya da qasıqda çillər, görmə sinirində qlioma, lisch
nodulları. 2­ci tip neyrofibromatozun rast gəlmə
tezliyi 2:50000­dir. 1­ci tip neyrofibromatozdakı
kimi dəri əlamətləri olsa da bütün xəstələrdə rast
gəlinmir. Klinik diaqnostikasında əsas əlamət VIII
cüt kəllə beyin sinirinin iki­ və ya birtərəfli şvanno­
ması, ya da meningioma, neyrofibroma olmalıdır. 

Klinik hadisə. Pasiyent, qadın, 34 yaş. Xəstə xa ­
naya daxil olarkən çox sayıda ağrılı neyrofibroma­
toz düyünlər və “südlü qəhvəˮ tipli ləkələr (cafe au
lait), qoltuqaltı və qasıq nahiyyəsində çoxlu çillərin
olması müəyyən olunmuşdur. Eyni zamanda
pasiyentin bacısındada 5­7 sayda “südlü qəhvə”
tipli ləkələri, bədənin müxtəlif nahiyələrində çoxlu
sayda çillərin olması müəyyən olunmuşdur (şək.).

Nevroloji status. Bəbəklər D=S, fotoreaksiya
enib, üzü asimmetrik, aşağı paraparez, vətər və sü ­
müküstü reflekslər enib, aşağı ətraflarda tonusu
ağrı larına görə qiymətləndirmək olmur, ümumi

hiperesteziya, yerişi qoruyucu tip.
Laborator müayinələr. Rutin müayinələr

norma daxilindədir.
İnstrumental müayinələr. EKQ­sinus ritmi, baş

beyin MRT müayinəsi norma. Binokulyar yarıq
lampa – qüzehli qişada Lisch nodulları qeyd olunur.

Diaqnoz. Neyrofibromatoz I tip.
Müzakirə və yekun. Təqdim olunmuş xəstəlik

nadir rast gəlindiyinə görə maraq doğurur. Pasi yent ­
də dəri əlamətlərin üstün, MRT müayinəsinin nor­
mal olduğuna əsasən neyrofibromatoz I tipdən
düşünməyə imkan verir.

Açar sözlər: neyrofibromatoz düyünləri, Lisch
nodulları, “südlü qəhvəˮ ləkə tipləri.
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