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STURQE-WEBER SINDROMU
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Sturge-Weber sindromu (SWS) fakomatozlara aiddir. SWS tam formasi zamani triada simptomlar - dori angiomasi, goz
zadalonmasi, nevroloji pozulmalar olur. Bizim klinik hadisadas {iziin bir yarisinda qirmiz1 géyiimtil ¢alarh “serab lokasi”
dori nevusu - angiomatoz, hamin torafds ansa-gicgah-tops paylarinda vertikal 6lgiisii 60 mm mosafods beyin qiriglarinda
kalsifikasiya, miialicoya rezistent genersalizoolunmus epitutmalar va elektroensefaloqrafiyada iti-yavas dalga kompleksi
geyd olunmus, bas agrilar1 miigahids edilmisdir. G6z terafdon patologiya gormenin zaifliyi, gozds agr1 formasinda agkar-
lanmigdir. Diaqnoz dari angiomatozu, basda kalsifikatlar vo epitutmalara asaslanaraq qoyulmusdur. Belo xastalorin ha-
kim noazaratinds olmasi, klinik simptomlarin artmasi qeyd olunarsa adobiyyatda da tévsiys olundugu kimi carrahi iisul-
larn totbiqi ilo qabaglayici tadbirlerin aparilmasi maslohat goriiliir.

Acar sozlor: Sturge-Weber sindromu, dori angiomasi, qlaukoma, epileptik tutmalar.

Sturge-Weber sindromunu (SWS) - Sturqe-
Weber ensefalotrigeminal angiomatozunu (sino-
nimlor: Sturqe-Veber sindromu, ensefalofasial
angiomatoz, Veber-Dmitri-Krabbe-Osler sindro-
mu, Sterj-Veber sindromu, dori-beyin angiomato-
zu) 1879-cu ilds Sturge, sonradan Krabbe, Knud,
Osler vo Weber tosvir etmislor. Anadangolmas pa-
tologiya sayilir vo sindromun tam formasi zama-
n1 triada simptom - dori angiomasi, goziin zodo-
lonmasi, nevroloji pozulmalar olur [1,2]. SWS rast
golma tezliyi 1/50000 toskil edir [3].

Otiiriilma yolu daqgiq &yronilmayib, autosom
dominanat ¢ox asag1 penentrantliq yolu ilo otiir-
tilmasi ehtimal olunur [4], autosom resessiv Otiir-
ilmo hagda da moliimatlar vardir [5]. Kapilyar
angiomalarin inkisafina hossaslhigin olmasi 5q
xromosom lokusu ilo baghdir va bu, bozi hallar-
da yonlondirici rol oynaya bilor [6]. SWS vo sorab
lokalari (port-wine stains) GNAQ geninds soma-
tik aktivlosdirici mutasiya naticosindo yaranir [7].

Patomorfologiyast: {iz dorisinds V sinirinin 1
vo 2-ci saxosi boyunca vo ya iz siniri gedisati bo-
yunca qirmizi rangli, yas artiqca goy calar alan
damar kavernoz sislor goriintiisiinds olan genis-
lonmis venalardan ibarot coxsayli angiomalar,
bas beyindo iso adaton bir torofdo vo 6z torofindo
ans? va ansa-gicgah nahiyyslorinds beyinin yum-
saq qisasina yayilan genislonmis venalardan iba-
rot angiomatoz olur. Qisa strafinda beyinin ag vo
boz maddosi degenerasiyaya ugrayir vo skleroz-
lagir, beyin toxumasinda kalsium vo domir topla-
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nir [1,3,4,8,9,10]. Bununla yanasi xastolorin mag-
nit rezonans tomogqrafiya (MRT) goriintiilorindo
kortikal displaziya, paxigiriya, ag madds anoma-
liyalar1 kimi digoer anomaliyalar da agkarlana bi-
lor [11]. Bazon anadangalma tirak qiisuru, kallo vo
iz qurulusunda displaziyalar da askarlanir [9].

Diaqnoz: Tipik hallarda iizds anadangolmo
angiomatoz dayisikliklorin - sorab lokolorinin, son-
radan qicolma tutmalarinin olmasi zamani diag-
noz qoyulmasi ¢otinlik tératmir. Diagnoz komp-
yuter tomogqrafiyada (KT) 4-5 yasdan [9] etibaron
tipik tramvay xatti kimi sirim soklinds kalsifikasi-
ya [12,13], se¢ici metod kimi kontrast MRT goriin-
tiillora osaslanir ki, bu zaman hemiatrofiya, glioz,
demielinizasiya, angiomatoz malformasiyalar xas-
tonin voziyyotindon asili olaraq askarlana bilor.
MRT angiografiya rejimi doyarli olavo metod kimi
SWS-na xas sathi kortikal venalarin olmamasini va
angiomatozla olaqodar doyisikliklori toyin etmoya
imkan yaradir. Bels halda darin serebral vo kolla-
teral venalarin boylimosi, qabiq venalarmin azal-
mast vd ya olmamasi, boyiik venalarin erkon dol-
mast soklindo anormalliq gostorir ki, bu zaman
tizdoki birtorofli nevusa ipsilateral vo ya oks torofli
meningeal angiomatoz ola bilor [12].

Yiingiil gedis zamani iso usaqlarda iizdo anada-
ngolmo nevus olduqda, tutmalar olmadiqda yum-
saq damar gisasinin angiomasini agkarlamaq ¢otin-
lik toradir. Angiomani agkarlamaq tigiin Kontrast-
Ii MRT - qadoliniumla, diffuz agirhqlh MRT-don
istifado olunur [6]. Serebral sintigrafiya ilo yumsaq
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gisada qadoliniumun artmasinin askarlanmasi se-
rebral angioma oldugunu tesdigloyir vo bu da er-
kon diagnozun gqoyulmasina yardim edir [11].

Klassik forma ilo yanasi bisimptom vo ya ru-
dimentar [5] formalar1 da vardir ki, triada simp-
tomlarindan 1-1 (dorinin angiomasi, epitutma,
glaukoma) olmur. 5% hallarda imumiyyastlo ne-
vus olmaya bilar [12], fasial angioma olmadigda
bu leptomeningeal angiomatoz adlandirilir [10].
Digor torafdon iso ¢ox vaxt MSS-nin zodolonmasi
va ya glaukoma olmadan iiz nevuslarina rast go-
lino bilor [6]. Bu variantlar daha ¢ox rast golinir
vo diagnostik ¢atinlik téradir. Uzds anadangalmo
angiomalar olur [5], slamotlor inkisaf edikca bi-
simptom formalar trisimptoma da kegs bilor. Be-
lo ki tutmalar siidomar dévrda ola bilar, tadricon
progressivlogon ogli zoiflik omoalo golo bilor [5],
glaukoma 4-6 yasda inkisaf edo bilor [4].

Diferensial diaognoz neyrofibromatoz, tube-
roz skleroz, Klippel-Trenaun-Weber sindromu,
seliakiya, atrofiya vo kalsifikasiyaya sobob olan
digor hallarla aparilir [5].

Miialica: xostoliyin proqressivlosmasi haqda
miiasir tosovviirlor medikamentoz terapiyanin totbi-
gina asas verir, asetilsalisil tursusunun istifadesinin
asas nevroloji alamatlorin inkisaf etmosinin demok
olar ki, tamamilo qarsisin1 aldigi gostorilmisdir [12].

Epileptik sindromun miialicosi medikamentoz
vo carrahi ola bilor. Miialicoys tabe olmayan epi-
lepsiyalarda xiisuson korpalords yiiksok kompen-
sasiya qabiliyyotinin olmasindan dolay1 funksio-
nal hemisferektomiya vo ya klassik anss va ya to-
pa lobektomiyasi tutmalar1 dayandira bilor, bu-
nunla da nevroloji simptomatikanin agirlagmasi-
n1 - psixi gerilomonin garsisini ala bilor [12,14].
Bozi hallarda beyinin zodolonmis hissalorinin car-
rahi isulla konarlagdirilmasi, simptomatik qicol-
ma oleyhi miialicods az faydali olur [9].

Sorab Iokolorinin miialicasi psixoloji noqteyi
nozordon shomiyyatli ola bilor [6], dori tozahiirlo-
r1 kosmetik gostorisloro goro lazer terapiyasinin
xtisusi metodu - Pulsed dye lazer ilo aparilir [12]
vo bubunla yaxsi naticalor oldo edilmisdir [6,15].
Cox vaxt miistorak miialico yan tosirlori minima-
la endirir, lakin dorinin 100% rongsizlosdirilmasi
nadir hallarda bas verir [16,17].

Qlaukomanin miialicosi medikamentoz vo ya
carrahi yolla aparila bilor [12]. Qlaukoma va diffiiz

xorioidal hemangiomanin miialicasi miirokkobdir
Vo qansizma, torlu gisanin soyulmasi kimi fosad-
lar vers bilor. Bunlar miialicoys rezistent hallar ol-
dugu ti¢iin radioterapiya, stereotaktik radioterapi-
ya, radioterapiya 16vhosi, proton dostosi, antida-
mar-boyiima endotelial faktorlar, fotodinamik te-
rapiya totbiq oluna bilar [18,19,20,21,22]. Refrak-
tor glaukoma zamani is9 intraoperativ vo postpe-
rativ fosadlar vers bilocok hallarda miidaxilo tsik-
lofosfokoaqulyasiya ilo aparila bilor [23].

Klinik hadisa. Xoasto R, 1996-c1 il tovalludli,
liziin bir yarisinda qirmizi ¢alarli boyiik olgiilii lo-
konin olmasi, husun itmasi ilo gedon qicolma tut-
malari, bas agrisi, goz agrilari, gormo zoifliyi si-
kayati ilo Akademk M.Mirgasimov adina Res-
publika klinik Xostoxanasina miiraciot etmisdir.

Anamnez: anadan olandan xosto hesab olu-
nur. Uzdo olan damar lokasi anadangalmadir, yas
artiqca 0Ozlgiilori artmis vo bir qador dari saothin-
don gabarmisdir. Qicolma tutmalar1 8 ayligindan
baslamis intensivliyi toadricon artmisdir. Gorma
zoifliyi son 1 ildir ki baslayib.

Obyektiv olaraq xostods sagda demok olar ki,
liziin yuxar1 vo orta nahiyyolorini ohato edon,
boyiik olgtli qirmiz1 géyiimtiil calarlt dori nevusu
miisahids olunur. AT-110/70 mm.c.st., nabzi 76,
ritmikdir. Standart nevroloji miiayinads pato-
logiya askar edilmadi. Qicolma tutmalarina géra
valproat tursusu, karbamazepin gabul edir.

: P
Sakil 1. Uziin sag yarisinda qirnmzi
goyiimtiil calarh sarab lakalori.
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Paraklinik miiayinoalor: ganin iimumi miayi-
nosi, sidiyin miiayinasi zamani patologiya yox-
dur. Dos gofasinin rentgenoskopiyasi, qarin bos-
lugu orqanlarinin ultrasos miiayinasi kobud pa-
tologiyasiz, elektrokardioqrafiya - sinus ritmi.

Elektroensefaloqrafiyada (EEQ) bas beyinin
organik monsoli diffuz pozuntular iizorinds hi-
perventilyasiya (HV) vo fotostimulyasiya (FS)
zamani iti-yavas dalga kompleksi izlonilmigdir.
Kranial KT-do sag onso-gicgah-tops payinda ver-
tikal olgiisi 60 mm mosafodo beyin qirislarinda
kiraclosmolor, kalsifikasiya miisahido olunmus-
dur.

Digor miitoxossislorin baxist. Offtalmoloqun

miiayinoai zamani VOU - 0,3.

Sakil 2. Kranial KT. Sag ansa-gicgah-tapa
payinda vertikal ol¢iisii 60mm moasafodo
beyin qirislarinda kalsifikasiya.

Miizakira. Xostodo SWS zamani rast golinon
klassik triada simptomlarindan biri - {iziin bir to-
rofinds anadangslmos angioma izlonilir, angioma-
tozun todricon c¢alarini doyismasi va Ol¢iisiiniin
artmasi misahido olunmus, reduksiya qeyd
olunmamisdir. 9dabiyyatda SWS-da dori tozah-
tirlori asason anadangalma, birtarafli bazon ikite-
rofli, iziin yuxari hissasinda boyiik 6l¢iilii, erkon
yaslarda yast1 xiisusiyyatli, sonradan bir qodor
gabariq, sorab vo ya alov rongli nevus- hema-
ngioma olmasi [12], xastaliyin zaif proqressivlos-
mosi, tizdoki angiomanin Olgiilorinin boyiimasi,

bozon reduksiyaya ugramasi [4] gostorilir.

Bozi mialliflorin tosvirino gora 40% hallarda
xastalordo govds vo otraflarda da nevus ola bilor
[12], angiomatoz doyisikliklor agiz boslugu, bu-
run-udlaga [2] yayila bilor vo bazi xastalords bu-
nunla slaqgadar bagirsaq ganaxmalari ola bilor [9],
lakin bizim xastodo hom anamnestik, hoam do pa-
raklinik miiayinlorls bu hallar askarlanmamisdir.

Sturge xostoliyin kliniki tasvirinde nevroloji
olamatlorin lizdokino anoloji olaraq beyinin ne-
void zadoalonmosi ilo slagadar 2-1i olaraq tozahiir
etdiyini geyd etmisdir [12]. Bu zaman asason ne-
vus olan torafds beyinin yumsaq horiimgoayaban-
zar qisasinin birtorafli vo ya ikitorofli [4], ansa, on-
so-gicgahda genislonmis venoz angiomatoz olur
[2]. Kallodaxili angiomalar subaraxnoidal sahada
bir ne¢o gat amolo gotirs bilorlor, nadir hallarda
bas beyino do sirayat edo bilarlor. Nevroloji po-
zulmalar gan durgunlugu, hipoksiya [6], “damar
ogurlanmasi1” ilo gortlonmis beyin gabiginin xro-
niki isemiyasi ilo slagadar bas verir [12,24].

Boazi xastalords bas veran doyisikliklor shomiy-
yatli atrofiyadan sonra stabil gala bilor, har za-
man bir torofli vo ya 2 torofli atrofiya miisahido
olunur, lokal atrofiyanin olmasi angiomanin er-
kon dovrlords bas beyin inkisafina tosir etdiyini
gostorir. 2-7 yaslarda sirim soklinds - tipik tram-
vay xotti kimi kiraclogsmao [24] - kollodaxili kalsifi-
katlar agkarlanir ki, [6,9] bunlar beyin gabiginda
angiomalarin proeksiyasinda, qabigalt: ag mad-
dads olur, avval dorinds yerlssir, sonra soths ya-
yilirlar [6]. Xastodo KT miiayins ilo bas beyindo
onso-gicgah-topa paylar1 nahiyyosinds kalsifikat-
lar agkarlanmisdir, prosesin gedisatini izlomok
iclin dinamikada bir ne¢o miiddat sonra yenidon
KT olunmasi1 maslohat goriilmiisdiir.

Hemisferlordo angiomatoz oldugda hemipa-
rez inkisaf edono gqodor daha ¢ox ikitorafli zodo-
lonmasi olanlarda rast golinon ilk aylar va ya 1
yasdan etibaron miixtalif xarakterli, masalon par-
sial motor, bdyiik oksoriyyatindo 1-li generaliza-
siyal1 tonik-klonik tutmalar, vo ya 2-1i generalizo
olunmus formada, epizodik xarakterli, seriyalar-
la, infantil spazm formasinda, mioklonik, atonik
tutmalar tipdo miisahids olunan epileptik tutma-
lar olur [12,24]. Birtorafli zodolonmolords tutma-
lar patoloji prosesin oks torafindo daha ¢ox par-
sial motor Cekson [4,9] tipdo olur vo tutmadan
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sonra qisamiiddatli spastik hemiparez miisahido
edilir [5,4].

Tutmalar bir miiddat sonra dayana bilar va ya
miialicoyo yaxsi tabe ola bilor [6], qicolmasiz
uzun interval ola bilor [4]. Leptomeningeal
angiomanin yerina vo boyiiklilylino gora xastalo-
rin 75-90%-ds miialicoya cavab vermoyan epilep-
siya olur [1]. Tosvir etdiyimiz klinik hadisads
miialicoya rezistent generalizoolunmus epitutma-
lar boyiik ¢irpintilar formasinda miisahids olun-
musdur.

EEQ-ds olan doyisikliklor tutmalarin xarakte-
rindon asilidir. 1 yasa godor tutmalarin baslan-
masi, EEQ-do hipsartimiya, epileptik status epi-
zodlari, ikitorafli zodslonmalar, spontan xosagol-
moz gedis oldugunu séylomoyo asas verir [6]. Ok-
sor xostalordo EEQ-do angioma olan yerds fon
aktivliyinin amplitudasinin enmosi miisahido
olunur. Gecikmis dovrlordo zadslonmis torafdo
miistorok paroksizmal anomaliyalar askar olu-
nur. Yumsaq qisanin birtorofli zodolonmasi za-
mani generalizoolunmus bisinxron bosalmalar
geyd olunur. Paradoksal predominat paroksiz-
mal epizodlar askarlana bilor. Benzodiazepinlor
yeridilmosindon sonra asagi ampilutudali beta
ritmin olmasi parenximanin zodslondiyi yeri gos-
torir [12]. Xostodo EEQ-do olan doayisikliklor
miisahido olunan generslizoolunmus tutmalara
anoloji olaraq bas beynin organik monsali diffuz
pozuntular1 iizorinds HV vo FS zamani iti-yavas
dalga kompleksi soklinds izlonilmisdir.

Koqnitiv vo davranig pozulmalari epitutma-
lardan asili olaraq doyiskon xarakter dasiyir [6].
Xastolorin yarisinda agir oqli gerilik, psixi pozul-
malar [12,24,25] miisahids oluna bilor, lakin epi-
leptik tutma olmadiqda zehni gerilik olmur ki,
bu da epitutmalarin tezliyi vo agirlhigina baghdir
[4]. Xostada aqli gerilik toyin edilmomisdir.

Xostolorin 60%-do rastlanan miqrenabanzor
basagrilarinin vaskulyar anomaliyalardan qay-
naqlandigr disiintlir [26], miizakiro etdiyimiz
xostado bas agr1 hallar1 miitomadi olaraq tokrar-
lanmasdir.

Xastolords yarimkiiralords patoloji proseslorin
proqressivlosmasi zamani yas artigca daha ¢ox
nozard ¢arpan hemi tipds parez vo ifliclorin inki-
saf etmoasi [12] hemitipds hissiyyat pozulmasi [24]
olur. Hemiparez inkisiaf etdikco xastalords artiq

hemianopsiya olur [9,12]. Tosvir edilmis xostodo
haraki pozulmalar inkisaf etmomisdir.

Yumsaq damar qisasinin angiomalari izoloe-
dilmis sokildo vo ya beyinin yumsaq vo horiimgo-
yabazor qisasinin vo goz almasinin damar mon-
fozlorinin embrional monsoyinin sinir 16vhasin-
don olmasi sobobindon goziin damar qisasinin
angiomasi ilo miistorak ola bilor [6] ki, bu da gor-
mo orqani tarafindon patologiya askarlanmasina
sobob ola bilar.

GoOrmo orqani torofindon doyisikliklor damar
qisasinin angiomasi, koloboma, qiizehli qisanin
kolobomasi [9], anadangalmas vo ya 2 yasa qodor
tozahiir edon adston iiz angiomasi olan torafds ip-
siplateral vo bozon bilateral adoton birtorafli
glaukoma [4,5,27], gormo sahalorinin pozulmasi
ilo xarakterizo olunur [12,24]. Angioma g6z qa-
paglarina da sirayat etdiyi halda galukoma riski
artir [28]. Miizakirs olunan xostods angioma goz
otraf1 sahado do miisahids olunur vo gérms orqa-
n1 torofindon patologiya gérmonin zoifliyi, agr
olmasi ilo geyd olunmusdur, xastaliyin gedisatin-
da glaukoma fosadlasmasi vera bilocoyi nozors
alinaraq oftalmoloqun nazarstinds olmasi mas-
lohat goriilmisdiir.

Diferensial diaoqnoz aparilarkon neyrofibo-
matozda (NF) gormo siniri diskinds tut donosi
formasinda diiyilinlor olmasi, gévds vo otraflarda
sopolonmis sokilds pigment lokalori, periferik si-
nirlor boyunca sisobonzor toromolor va Lis
diyilinlorinin olmasi, epilepsiya olmadigi hallar
istisna olmaqla psixi pozulmalar, intellekt zoiflo-
masi vo goxsiyyatin doyismasinin olmadigi nazoro
alinib [5]. Qeyd olunan doyisiklordon dori Iokalo-
rinin yerlogsmasi vo Xiisusiyyati, gorma organi to-
rofindon olan patologiyanin uygunsuzlugu NF
olmadigini soylomoys asas verir.

Tuberoz sklerozda (TS) ilizdo angiofibroma-
lar, epitutmalar, koponoyobonzor yerlosmis 6zii-
nomoxsus adenomalar - (adenoma sebasium) ya-
ranir, iirokds rabdomioma, bdyrokds sislor olur
[5] ki, klinik olaraq vo paraklinik miiayinalors
asason bu doyisiklor bizim hadisads askarlanma-
dig1 tiglin xastads TS olmadigini disiindiik.

Diferensial diagnoz aparilarkon bazi nadir da-
mar sindromlarinin SWS variantlar1 ola bilacayi-
ni diisinmok lazimdir ki, bura anomal venoz
axin, kollodaxili hipertenziya sobabi ilo makrose-
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faliya vo hidrosefaliya ilo miisahido olunan SWS
hallar1 aiddir, lakin bizim hadisado makrosefali-
ya askarlanmamigdir. Tramvay xatlori tipdo kal-
sifikatlasma SWS, neyrofibromatoz vo TS-in na-
dir névlorinds do olmasina [6] baxmayaraq bizim
xostado bu formada doyisiklik geyd olunmayib.

Klippel-Trenaun-Weber (KTW) sindromu-
nun tosviring baxsaq, bu zaman nevusun basin
dorisinindo oldugu zaman proseso bas beyinin
colb olunmasimin olmadigini, bununla yanasi
homg¢inin ayaqlarda, qollarda, barmagqlarda,
govdo, bagirsaq, boyroklords, araligda vo usag-
ligda da hemangiomalar, kapilyar tipli anada-
ngolmo damar nevusu, venalarin varikoz genis-
lonmasi, limfangiomalar soklindo dori tozahiir,
bir vo ya bir nego otraf siimiiklorinin hoddon artiq
boyilimasi yumsaq toxumalarinin hipertrofiyasi
oldugunu, glaukomanin nadir hallarda bas ver-
diyini gorarik [29,30,31]. Bu hadisads “sorab lo-
kolorinin” olmasi KTW sindromuna uygun galso
do, bir vo ya bir neg¢o otraf stimiiklorinin haddan
artiq boylimasi, yumsaq toxumalarin hipertrofi-
yasi bas vermadiyino gors xastodo KTW sindro-
munun olmadigini séylomays asas verir.

Bas beyindos kalsifikatlarin olmasi va lokaliza-
slyasina goro, epitutmalarin olmasinda goro se-
liakiya ilo miigayisoya golinco iso geyd etmok la-
zimdir ki, seliakiya zamani kalsinatlarin ikitorof-
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CUHIPOM HITYPI'E-BEBEPA

'CanbixoBa 3.M., 'Mawmenoa M.H., 'Anues P.P., 'ba6aeBa b.A., 'T'yceiinoBa H.M.,
'TyauneBa A.U., ‘T"'acbimoB M. A.
' A3epbatioscancKuti 20y 0apcmeeHHblil UHCMUNYM YCO8epUIeHCme06anus epayeti umenu A.Anuesa,
baky, Azepbatioscan;
? Pecnyonuxanckaskaunudeckas 6oavHuya umenu akaoemuxa M.A. Mupkacvimosa, baky, Azepbaiiocan

Cunnpowm LlTypre-Bebepa (CLLB) oTHOCHTCS K pakomaTo3aM. B kiraccuueckoit popme CILB npencraBieH
TPUAJON CUMIITOMOB B BUJI€ KOXKHOM aHTMOMBI, TATOJIOTHUH CO CTOPOHBI I71a3 U HEBPOJIOTUYECKUX HapyIIIe-
HUi. B HallleM KJIMHUYECKOM cllydyae Ha OJHOM MOJIOBHHE JIMIa HAOIIOAAIOTCS KPACHOBATHIE C CUHIOIIHBIM
OTTEHKOM KOXXHBIH HEBYC "BUHHBIE MATHA" - AHTUOMATO3, HA TOHN e CTOPOHE B MO3TOBBIX U3BUJIMHAX 3aThI-
JIOYHO-BUCOYHO-TEMEHHBIX JOJIEH KaTbIIN(UKATHI B BEpTUKAIBHOM pa3mepe 10 60MM, pe3rCTeHTHBIE K JIede-
HUIO T€HEPATN30BaAHHBIC SMIIECITUUECKNE TPUTIAJIKH U OCTPO-MEIJIEHHO BOJTHOBOW KOMIUIEKC Ha AJIEKTPO3H-
nedanorpaMMe, roJoBHbIE 00N, HAPYIIEHUS CO CTOPOHBI IJ1a3 B BUJIE ocabiieHus 3peHus u 0osell B obiac-
TH TJIa3HOTO s16710Ka. [Ilnarno3 ObUT MOCTABIIEH OCHOBBIBASICh HA KOXKHBIM AHTHOMATO3, KAIBIU(UKATHI B TO-
JIOBHOM MO3T€ W 3MUIPUNAIKU. TakuM OO0IbHBIM PEKOMEH/IyeTCsl HAOII0IeHNEe Bpaya, B ClIy4ae HapacTaHUs
KIIMHIYECKOW CUMIITOMATHKY OKa3aHUE MPEeAyNPEXIAIONINX MEP C TPUMEHEHHUEM XUPYPTrUUECKUX METOJIOB.
Kumrouesnie cnoBa: cunnpom Ltypre-BebGepa. KOKHBIN aHTHOMATO3, TIIAYKOMA, MIICITUUECKNE TPUTIAJIKH.
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SUMMARY
STURGE-WEBER SYNDROME

'Sadikhova Z.M., 'Mammadova M.N., 'Aliyev R.R., 'Babayeva B.A., 'Huseynova N.M.,
'Guliyeva A.l., *Gasimov ML.A.
'Azerbaijan state advanced training institute fordoctors namedafter A.Aliyev, Baku, Azerbaijan;
‘Republican clinical hospital named after Acad. M.A. Mir-Gasimov, Baku, Azerbaijan

Sturge-Weber syndrome (SWS) refers to phakomatoses. In the classic form of SWS there are the triad of
symptoms such as skin angioma, pathology of the eye and neurological disorders. In our clinical case on one
half of the face are observed reddish, bluish tint cutaneous nevi "port wine stains" - angiomatosis, on the same
side in the gyrus of the occipital-temporal-parietal lobes calcifications vertically up to 60mm (on computer
tomography), generalized seizures which resistant to the treatment and sharp-slowly wave complex on elec-
troencephalography, headaches, eye disorders as impaired vision and pain in the eyeball. The diagnosis was
based on cutaneous angiomatosis, calcifications in the brain and seizures. Such patients recommended med-
ical supervision, in case of increase of clinical symptoms providing preventive measures with the use of surgi-
cal methods.

Keywords: Sturge-Weber syndrome, skin angiomatosis, glaucoma, seizures.
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