
Стурэе-Wебер синдромуну (СWС) - Стурге-
Wебер енсефалотриэеминал анэиоматозуну (сино-
нимляр: Штурге-Вебер синдрому, енсефалофасиал
анэиоматоз, Вебер-Дмитри-Краббе-Ослер синдро-
му, Стерж-Вебер синдрому, дяри-бейин анэиомато-
зу) 1879-ъу илдя Стурэе, сонрадан Краббе, Кнуд,
Ослер вя Wебер тясвир етмишляр. Анаданэялмя па-
толоэийа сайылыр вя синдромун там формасы зама-
ны триада симптом - дяри анэиомасы, эюзцн зядя-
лянмяси, невроложи позулмалар олур [1,2]. СWС раст
эялмя тезлийи 1/50000 тяшкил едир [3].

Ютцрцлмя йолу дягиг юйрянилмяйиб, аутосом
доминанат чох ашаьы пенентрантлыг йолу иля ютцр-
цлмяси ещтимал олунур [4], аутосом ресессив ютцр-
цлмя щагда да мялцматлар вардыр [5]. Капилйар
анэиомаларын инкишафына щяссаслыьын олмасы 5г
хромосом локусу иля баьлыдыр вя бу, бязи щаллар-
да йюнляндириъи рол ойнайа биляр [6]. СWС вя шяраб
лякяляри (порт-wине стаинс) ЭНАГ эениндя сома-
тик активляшдириъи мутасийа нятиъясиндя йараныр [7].

Патоморфолоэийасы: цз дярисиндя В синиринин 1
вя  2-ъи шахяси бойунъа вя йа цз синири эедишаты бо-
йунъа гырмызы рянэли, йаш артыгъа эюй чалар алан
дамар каверноз шишляр эюрцнтцсцндя олан эениш-
лянмиш веналардан ибарят ъохсайлы анэиомалар,
баш бейиндя ися адятян бир тяряфдя вя юз тяряфиндя
янся вя янся-эиъэащ нащиййяляриндя бейинин йум-
шаг гишасына йайылан эенишлянмиш веналардан иба-
рят анэиоматоз олур. Гиша ятрафында бейинин аь вя
боз маддяси деэенерасийайа уьрайыр вя склероз-
лашыр, бейин тохумасында калсиум вя дямир топла-

ныр [1,3,4,8,9,10]. Бунунла йанашы хястялярин маг-
нит резонанс томографийа (МРТ) эюрцнтцляриндя
кортикал дисплазийа, пахиэирийа, аь маддя анома-
лийалары кими диэяр аномалийалар да ашкарлана би-
ляр [11]. Бязян анаданэялмя цряк гцсуру, кялля вя
цз гурулушунда дисплазийалар да ашкарланыр [9].

Диагноз: Типик щалларда цздя анаданэялмя
анэиоматоз дяйишикликлярин - шяраб лякяляринин, сон-
радан гыъолма тутмаларынын олмасы заманы диаг-
ноз гойулмасы  чятинлик тюрятмир. Диагноз комп-
йутер томографийада (КТ) 4-5 йашдан [9] етибарян
типик трамвай хятти кими шырым шяклиндя калсификаси-
йа [12,13], сечиъи метод кими контраст МРТ эюрцн-
тцляря ясасланыр ки, бу заман щемиатрофийа, глиоз,
демиелинизасийа, анэиоматоз малформасийалар хяс-
тянин вязиййятиндян асылы олараг ашкарлана биляр.
МРТ анэиографийа режими дяйярли ялавя метод кими
СWС-на хас сятщи кортикал веналарын олмамасыны вя
анэиоматозла ялагядар дяйишикликляри тяйин етмяйя
имкан йарадыр. Беля щалда дярин серебрал вя колла-
терал веналарын бюйцмяси, габыг веналарынын азал-
масы вя йа олмамасы, бюйцк веналарын еркян дол-
масы шяклиндя анормаллыг эюстярир ки, бу заман
цздяки биртяряфли невуса ипсилатерал вя йа якс тяряфли
менинэеал анэиоматоз  ола биляр [12].

Йцнэцл эедиш заманы ися ушагларда цздя анада-
нэялмя невус олдугда, тутмалар олмадыгда йум-
шаг дамар гишасынын анэиомасыны ашкарламаг чятин-
лик тюрядир. Анэиоманы ашкарламаг цчцн Контраст-
лы МРТ - гадолиниумла, диффуз аьырлыглы МРТ-дян
истифадя олунур [6]. Серебрал синтиграфийа иля йумшаг
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гишада гадолиниумун артмасынын ашкарланмасы се-
ребрал анэиома олдуэуну тясдигляйир вя бу да ер-
кян диагнозун гойулмасына йардым едир [11].

Классик форма иля йанашы бисимптом вя йа ру-
диментар [5] формалары да вардыр ки, триада симп-
томларындан 1-и (дяринин анэиомасы, епитутма,
глаукома) олмур. 5% щалларда цмумиййятля не-
вус олмайа биляр [12], фасиал анэиома олмадыгда
бу лептоменинэеал анэиоматоз адландырылыр [10].
Диэяр тяряфдян ися чох вахт МСС-нин зядялянмяси
вя йа глаукома олмадан цз невусларына раст эя-
линя биляр [6]. Бу вариантлар даща чох раст эялинир
вя диагностик чятинлик тюрядир. Цздя анаданэялмя
анэиомалар олур [5], яламятляр инкишаф едикъя би-
симптом формалар трисимптома да кечя биляр. Бе-
ля ки тутмалар сцдямяр дюврдя ола биляр, тядриъян
прогрессивляшян ягли зяифлик ямяля эяля биляр [5],
глаукома 4-6 йашда инкишаф едя биляр [4].

Диференсиал диаогноз нейрофиброматоз, тубе-
роз склероз, Клиппел-Тренаун-Wебер синдрому,
селиакийа, атрофийа вя калсификасийайа сябяб олан
диэяр щалларла апарылыр [5]. 

Мцалиъя: хястялийин прогрессивляшмяси щагда
мцасир тясяввцрляр медикаментоз терапийанын тятби-
гиня ясас верир, асетилсалисил туршусунун истифадясинин
ясас невроложи яламятлярин инкишаф етмясинин демяк
олар ки, тамамиля гаршысыны алдыьы эюстярилмишдир [12].

Епилептик синдромун мцалиъяси медикаментоз
вя ъярращи ола биляр. Мцалиъяйя табе олмайан епи-
лепсийаларда хцсусян кюрпялярдя йцксяк компен-
сасийа габилиййятинин олмасындан долайы функсио-
нал щемисферектомийа вя йа классик янся вя йа тя-
пя лобектомийасы тутмалары дайандыра биляр, бу-
нунла да невроложи симптоматиканын аьырлашмасы-
ны - психи эерилямянин гаршысыны ала биляр [12,14].
Бязи щалларда бейинин зядялянмиш щиссяляринин ъяр-
ращи цсулла кянарлашдырылмасы, симптоматик гыъол-
ма ялейщи мцалиъядя аз файдалы олур [9].

Шяраб лякяляринин мцалиъяси психоложи нюгтейи
нязярдян ящямиййятли ола биляр [6], дяри тязащцрля-
ри косметик эюстяришляря эюря лазер терапийасынын
хцсуси методу - Пулсед дйе лазер иля апарылыр [12]
вя бубунла йахшы нятиъяляр ялдя едилмишдир [6,15].
Чох вахт мцштяряк мцалиъя йан тясирляри минима-
ла ендирир, лакин дяринин 100% рянэсизляшдирилмяси
надир щалларда баш верир [16,17].

Глаукоманын мцалиъяси медикаментоз вя йа
ъярращи йолла апарыла биляр [12]. Глаукома вя диффцз

хориоидал щеманэиоманын мцалиъяси мцряккябдир
вя гансызма, торлу гишанын сойулмасы кими фясад-
лар веря биляр. Бунлар мцалиъяйя резистент щаллар ол-
дуьу цчцн радиотерапийа, стереотактик радиотерапи-
йа, радиотерапийа лювщяси, протон дястяси, антида-
мар-бюйцмя ендотелиал факторлар, фотодинамик те-
рапийа тятбиг олуна биляр [18,19,20,21,22]. Рефрак-
тор глаукома заманы ися интраоператив вя постпе-
ратив фясадлар веря биляъяк щалларда мцдахиля тсик-
лофосфокоагулйасийа иля апарыла биляр [23]. 

Клиник щадися. Хястя Р, 1996-ъы ил тявяллцдлц,
цзцн бир йарысында гырмызы чаларлы бюйцк юлчцлц ля-
кянин олмасы, щушун итмяси иля эедян гыъолма тут-
малары, баш аьрысы, эюз аьрылары, эюрмя зяифлийи ши-
кайяти иля Академк М.Миргасымов адына Рес-
публика клиник Хястяханасына мцраъият етмишдир.

Анамнез: анадан оландан хястя щесаб олу-
нур. Цздя олан дамар лякяси анаданэялмядир, йаш
артыгъа юзлчцляри артмыш вя бир гядяр дяри сятщин-
дян габармышдыр. Гыъолма тутмалары 8 айлыьындан
башламыш интенсивлийи тядриъян артмышдыр. Эюрмя
зяифлийи сон 1 илдир ки башлайыб.

Обйектив олараг хястядя саьда демяк олар ки,
цзцн йухары вя орта нащиййялярини ящатя едян,
бюйцк юлчцлц гырмызы эюйцмтцл чаларлы дяри невусу
мцшащидя олунур. АТ-110/70 мм.ъ.ст., нябзи 76,
ритмикдир. Стандарт невроложи мцайинядя пато-
лоэийа ашкар едилмяди. Гиъолма тутмаларына эюря
валпроат туршусу, карбамазепин гябул едир.
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Шякил 1. Цзцн саь йарысында гырмызы
эюйцмтцл чаларлы шяраб лякяляри.



Параклиник мцайиняляр: ганын цмуми мцайи-
няси, сидийин мцайиняси заманы патолоэийа йох-
дур. Дюш гяфясинин рентэеноскопийасы, гарын бош-
луьу органларынын ултрасяс мцайиняси кобуд па-
толоэийасыз, електрокардиографийа - синус ритми.

Електроенсефалографийада (ЕЕГ) баш бейинин
органик мяншяли диффуз позунтулары цзяриндя щи-
первентилйасийа (ЩВ) вя фотостимулйасийа (ФС)
заманы ити-йаваш дальа комплекси излянилмишдир.
Краниал КТ-дя саь янся-эиъэащ-тяпя пайында вер-
тикал юлчцсц 60 мм мясафядя бейин гырышларында
киряъляшмяляр, калсификасийа мцшащидя олунмуш-
дур.

Диэяр мцтяхяссислярин бахышы. Оффталмологун
мцайиняаи заманы ВОУ - 0,3.

Мцзакиря. Хястядя СWС заманы раст эялинян
классик триада симптомларындан бири - цзцн бир тя-
ряфиндя анаданэялмя анэиома излянилир, анэиома-
тозун тядриъян чаларыны дяйишмяси вя юлчцсцнцн
артмасы мцшащидя олунмуш, редуксийа гейд
олунмамышдыр. Ядябиййатда СWС-дя дяри тязащ-
црляри ясасян анаданэялмя, биртяряфли бязян икитя-
ряфли, цзцн йухары щиссясиндя бюйцк юлчцлц, еркян
йашларда йасты хцсусиййятли, сонрадан бир гядяр
габарыг, шяраб вя йа алов рянэли невус- щема-
нэиома олмасы [12], хястялийин зяиф прогрессивляш-
мяси, цздяки анэиоманын юлчцляринин бюйцмяси,

бязян редуксийайа уьрамасы [4] эюстярилир.   
Бязи мцяллифлярин тясвириня эюря  40% щалларда

хястялярдя эювдя вя ятрафларда да невус ола биляр
[12], анэиоматоз дяйишикликляр аьыз бошлуьу, бу-
рун-удлаьа [2] йайыла биляр вя бязи хястялярдя бу-
нунла ялагядар баьырсаг ганахмалары ола биляр [9],
лакин бизим хястядя щям анамнестик, щям дя па-
раклиник мцайинлярля бу щаллар ашкарланмамышдыр.

Штурге хястялийин клиники тясвириндя невроложи
яламятлярин цздякиня аноложи олараг бейинин не-
воид зядялянмяси иля ялагядар 2-ли олараг тязащцр
етдийини гейд етмишдир [12]. Бу заман ясасян не-
вус олан тяряфдя бейинин йумшаг щюрцмчяйябян-
зяр гишасынын биртяряфли вя йа икитяряфли [4], янся, ян-
ся-эиъэащда эенишлянмиш веноз анэиоматоз олур
[2]. Кяллядахили анэиомалар субарахноидал сащядя
бир нечя гат ямяля эятиря билярляр, надир щалларда
баш бейиня дя сирайят едя билярляр. Невроложи по-
зулмалар ган дурьунлуьу, щипоксийа [6], “дамар
оьурланмасы” иля шяртлянмиш бейин габыьынын хро-
ники ишемийасы иля ялагядар баш верир [12,24]. 

Бязи хястялярдя баш верян дяйишикликляр ящямий-
йятли атрофийадан сонра стабил гала биляр, щяр за-
ман бир тяряфли вя йа 2 тяряфли атрофийа мцшащидя
олунур, локал атрофийанын олмасы анэиоманын ер-
кян дюврлярдя баш бейин инкишафына тясир етдийини
эюстярир. 2-7 йашларда шырым шяклиндя - типик трам-
вай хятти кими киряъляшмя [24] - кяллядахили калсифи-
катлар ашкарланыр ки, [6,9] бунлар бейин габыьында
анэиомаларын проексийасында, габыгалты аь мад-
дадя олур, яввял дяриндя йерляшир, сонра сятщя йа-
йылырлар [6]. Хястядя КТ мцайиня иля баш бейиндя
янся-эиъэащ-тяпя пайлары нащиййясиндя калсификат-
лар ашкарланмышдыр, просесин эедишатины излямяк
цчцн динамикада бир нечя мцддят сонра йенидян
КТ олунмасы мяслящят эюрцлмцшдцр.

Щемисферлярдя анэиоматоз олдугда щемипа-
рез инкишаф едяня гядяр даща чох  икитяряфли зядя-
лянмяси оланларда раст эялинян илк айлар вя йа 1
йашдан етибарян мцхтялиф характерли, мясялян пар-
сиал мотор, бюйцк яксяриййятиндя 1-ли эенерализа-
сийалы тоник-клоник тутмалар, вя йа 2-ли эенерализя
олунмуш формада, епизодик характерли, серийалар-
ла, инфантил спазм формасында, миоклоник, атоник
тутмалар типдя мцшащидя олунан епилептик тутма-
лар олур [12,24]. Биртяряфли зядялянмялярдя тутма-
лар патоложи просесин якс тяряфиндя даща чох пар-
сиал мотор  Ъексон [4,9] типдя олур вя тутмадан
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Шякил 2. Краниал КТ. Саь янся-эиъэащ-тяпя
пайында вертикал юлчцсц 60мм мясафядя

бейин гырышларында калсификасийа.



сонра гысамцддятли спастик щемипарез мцшащидя
едилир [5,4].

Тутмалар бир мцддят сонра дайана биляр вя йа
мцалиъяйя йахшы табе ола биляр [6], гыъолмасыз
узун интервал ола биляр [4]. Лептоменинэеал
анэиоманын йериня вя бюйцклцйцня эюря хястяля-
рин 75-90%-дя мцалиъяйя ъаваб вермяйян епилеп-
сийа олур [1]. Тясвир етдийимиз клиник щадисядя
мцалиъяйя резистент эенерялизяолунмуш епитутма-
лар бюйцк чырпынтылар формасында мцшащидя олун-
мушдур.

ЕЕГ-дя олан дяйишикликляр тутмаларын характе-
риндян асылыдыр. 1 йаша гядяр тутмаларын башлан-
масы, ЕЕГ-дя щипсартимийа, епилептик статус епи-
зодлары, икитяряфли зядялянмяляр, спонтан хошаэял-
мяз эедиш олдуьуну сюйлямяйя ясас верир [6]. Як-
сяр хястялярдя ЕЕГ-дя анэиома олан йердя фон
активлийинин амплитудасынын енмяси мцшащидя
олунур. Эеъикмиш дюврлярдя зядялянмиш тяряфдя
мцштяряк пароксизмал аномалийалар ашкар олу-
нур. Йумшаг гишанын биртяряфли зядялянмяси за-
маны эенерялизяолунмуш бисинхрон бошалмалар
гейд олунур. Парадоксал предоминат пароксиз-
мал епизодлар ашкарлана биляр. Бензодиазепинляр
йеридилмясиндян сонра ашаьы ампилутудалы бета
ритмин олмасы паренхиманын зядяляндийи йери эюс-
тярир [12]. Хястядя ЕЕГ-дя олан дяйишикликляр
мцшащидя олунан эенерялизяолунмуш тутмалара
аноложи олараг баш бейнин органик мяншяли диффуз
позунтулары цзяриндя ЩВ вя ФС заманы ити-йаваш
дальа комплекси шяклиндя излянилмишдир.

Когнитив вя давраныш позулмалары епитутма-
лардан асылы олараг дяйишкян характер дашыйыр [6].
Хястялярин йарысында аьыр ягли эерилик, психи позул-
малар [12,24,25] мцшащидя олуна биляр, лакин епи-
лептик тутма олмадыгда зещни эерилик олмур ки,
бу да епитутмаларын тезлийи вя аьырлыьына баьлыдыр
[4]. Хястядя ягли эерилик тяйин едилмямишдир.

Хястялярин 60%-дя растланан мигренябянзяр
башаьрыларынын васкулйар аномалийалардан гай-
нагландыьы дцшцнцлцр [26], мцзакиря етдийимиз
хястядя баш аьры щаллары мцтямади олараг тякрар-
ланмышдыр.

Хястялярдя йарымкцрялярдя патоложи просеслярин
прогрессивляшмяси заманы  йаш артыгъа  даща чох
нязяря чарпан щеми типдя парез вя ифлиълярин инки-
шаф етмяси [12] щемитипдя щиссиййат позулмасы [24]
олур. Щемипарез инкишиаф етдикъя хястялярдя артыг

щемианопсийа олур [9,12]. Тясвир едилмиш хястядя
щяряки позулмалар инкишаф етмямишдир.

Йумшаг дамар гишасынын анэиомалары изоляе-
дилмиш шякилдя вя йа бейинин йумшаг вя щюрцмчя-
йябязяр гишасынын вя эюз алмасынын дамар мян-
фязляринин ембрионал мяншяйинин синир лювщясин-
дян олмасы сябябиндян эюзцн дамар гишасынын
анэиомасы иля мцштяряк ола биляр [6] ки, бу да эюр-
мя органы тяряфиндян патолоэийа ашкарланмасына
сябяб ола биляр.

Эюрмя органы тяряфиндян дяйишикликляр дамар
гышасынын анэиомасы,  колобома, гцзещли гишанын
колобомасы [9], анаданэялмя вя йа 2 йаша гядяр
тязащцр едян адятян цз анэиомасы олан тяряфдя ип-
сиплатерал вя бязян билатерал адятян биртяряфли
глаукома [4,5,27], эюрмя сащяляринин позулмасы
иля характеризя олунур [12,24]. Анэиома эюз га-
пагларына да сирайят етдийи щалда галукома риски
артыр [28].  Мцзакиря олунан хястядя анэиома эюз
ятрафы сащядя дя мцшащидя олунур вя эюрмя орга-
ны тяряфиндян патолоэийа эюрмянин зяифлийи, аьры
олмасы иля гейд олунмушдур, хястялийин эедишатын-
да глаукома фясадлашмасы веря биляъяйи нязяря
алынараг  офталмологун нязарятиндя олмасы мяс-
лящят эюрцлмцшдцр.

Диференсиал диаогноз апарыларкян нейрофибо-
матозда (НФ) эюрмя синири дискиндя тут дяняси
формасында дцйцнляр олмасы, эювдя вя ятрафларда
сяпялянмиш шякилдя пигмент лякяляри, периферик си-
нирляр бойунъа шишябянзяр тюрямяляр вя Лиш
дцйцнляринин олмасы, епилепсийа олмадыьы щаллар
истисна олмагла психи позулмалар, интеллект зяифля-
мяси вя шяхсиййятин дяйишмясинин олмадыьы нязяря
алыныб [5]. Гейд олунан дяйишиклярдян дяри лякяля-
ринин йерляшмяси вя хцсусиййяти, эюрмя органы тя-
ряфиндян олан патолоэийанын уйьунсузлуьу НФ
олмадыьыны сюйлямяйя ясас верир.

Тубероз склерозда (ТС) цздя анэиофиброма-
лар, епитутмалар, кяпяняйябянзяр йерляшмиш юзц-
нямяхсус аденомалар - (аденома себасиум) йа-
раныр, црякдя рабдомиома, бюйрякдя шишляр олур
[5] ки, клиник олараг вя параклиник мцайиняляря
ясасян бу дяйишикляр бизим щадисядя ашкарланма-
дыьы цчцн хястядя ТС олмадыьыны дцшцндцк. 

Диференсиал диагноз апарыларкян бязи надир да-
мар синдромларынын СWС вариантлары ола биляъяйи-
ни дцшцнмяк лазымдыр ки, бура аномал веноз
ахын, кяллядахили щипертензийа сябяби иля макросе-
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фалийа вя щидросефалийа иля мцшащидя олунан СWС
щаллары аиддир, лакин бизим щадисядя макросефали-
йа ашкарланмамышдыр. Трамвай хятляри типдя кал-
сификатлашма СWС, нейрофиброматоз вя ТС-ин на-
дир нювляриндя дя олмасына [6] бахмайараг бизим
хястядя бу формада дяйишиклик гейд олунмайыб. 

Клиппел-Тренаун-Wебер (КТW) синдрому-
нун тясвириня бахсаг, бу заман  невусун башын
дярисининдя олдуьу заман просеся баш бейинин
ъялб олунмасынын олмадыьыны, бунунла йанашы
щямчинин айагларда, голларда, бармагларда,
эювдя, баьырсаг, бюйряклярдя, аралыгда вя ушаг-
лыгда да щеманэиомалар, капилйар типли анада-
нэялмя дамар невусу, веналарын варикоз эениш-
лянмяси, лимфанэиомалар шяклиндя дяри тязащцрц,
бир вя йа бир нечя ятраф сцмцкляринин щяддян артыг
бюйцмяси йумшаг тохумаларынын щипертрофийасы
олдуьуну, глаукоманын надир щалларда баш вер-
дийини эюрярик [29,30,31]. Бу щадисядя “шяраб ля-
кяляринин” олмасы КТW синдромуна уйьун эялся
дя, бир вя йа бир нечя ятраф сцмцкляринин щяддян
артыг бюйцмяси, йумшаг тохумаларын щипертрофи-
йасы баш вермядийиня эюря хястядя КТW синдро-
мунун олмадыьыны сюйлямяйя ясас верир.

Баш бейиндя калсификатларын олмасы вя локализа-
сийасына эюря, епитутмаларын олмасында эюря се-
лиакийа иля мцгайисяйя эялинъя ися гейд етмяк ла-
зымдыр ки, селиакийа заманы калсинатларын икитяряф-

ли олмасы ваъиб дейил, щяр заман янся нащиййясин-
дя йерляшмирляр, чох вахт калсинатлашмыш сащялярин
йанында аь маддя сыхлыьынын азалмасы тяйин едилир.
Бу синдром заманы мцалиъяйя эеъ табе олан, аз
гейд олунан вя йа мцалиъяйя табе олан мцхтялиф
тип тутмалар олур, епилепсийа прогрессив епилептик
психи вя ягли позулмаларла мцшащидя олунур. Глу-
тен тяркибли гидалара гаршы пящрис тутмаларын азал-
масына сябяб олур. Яксяр щалларда щязм позул-
малары гейд олунмур, диагноз ися назик баьыр-
сагдан биопсийайа ясасян селикли гишанын типик ат-
рофийасына ясасян гойулур, нормал нятиъя алдыгда
ися диагностик мейар ганда глиадиня гаршы анти-
теллярин ашкарланмасы олур. Хястялийин иммуноло-
жи механизми ещтимал олунур, буну ЩЛА ан-
тиэенляринин хцсуси групларынын (ЩЛА ДГ2 вя
ДГ8) йцксяк олмасы тясдигляйир [6]. Бизим щадися-
дя калсинатлашмыш сащяляр янся пайында олса да,
онларын йанында аь маддя сыхлыьынын азалмасы
мцшащидя олунмадыьына эюря, щямчинин мядя
баьырсаг позулмалары ашкарланмадыьына эюря се-
лиакийа дцшцнцлмяди.

Прогноз хошэедишли олса да [6], щяр заман хош
эедишли дейил [9]. Бизим хястядя тутмаларын интен-
сивлийинин вя давамиййятинин артмасы, цздяки
анэиоманын юлчцляринин тядриъян артмасы, эюрмя
зяифлийинин артмасы вя эюз аьрыларынын олмасы про-
сесин чох да хош эедишли олмадыьыны эюстярир.
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1Гулиева А.И., 2Гасымов М.А.
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2Республиканскаяклиническая больница имени академика М.А.Миркасымова, Баку, Азербайджан

Синдром Штурге-Вебера (СШВ) относится к факоматозам. В классической форме СШВ представлен
триадой симптомов в виде кожной ангиомы, патологии со стороны глаз и неврологических наруше-
ний. В нашем клиническом случае на одной половине лица наблюдаются красноватые с синюшным
оттенком кожный невус "винные пятна" - ангиоматоз, на той же стороне в мозговых извилинах заты-
лочно-височно-теменных долей кальцификаты в вертикальном размере до 60мм, резистентные к лече-
нию генерализованные эпилептические припадки и остро-медленно волновой комплекс на электроэн-
цефалограмме, головные боли, нарушения со стороны глаз в виде ослабления зрения и болей в облас-
ти глазного яблока. Диагноз был поставлен основываясь на кожный ангиоматоз, кальцификаты в го-
ловном мозге и эпиприпадки. Таким больным рекомендуется наблюдение врача, в случае нарастания
клинической симптоматики оказание предупреждающих мер с применением хирургических методов.
Ключевые слова: синдром Штурге-Вебера. кожный ангиоматоз, глаукома, эпилептические припадки.
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SUMMARY

STURGE-WEBER SYNDROME
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1Guliyeva A.I., 2Gasimov M.A.
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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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