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KRUZON SINDROMU - AZORBAYCANDA LK DOFD TOSVIR OLUNAN
PATOLOGIYA: KLINIK VO RADIOLOJI TOSViRi

zarbaycan Tibb Universitetinin Agiz va iiz-cana corrahiyyasi kafedrasi, Baki

Kraniosinostoz — kalla tikiglarinin vaxtindan avval bitigmasi naticasinda ¢oxsayh funksional va kosmetik
giisurlar téradon xastalikdir. Kraniosinostozla miisayiat edilan xastaliklordan bir novii olan Kruzon sindromu
autosom dominant yolla nasla verilon patologivadir. Nadir hallarda rast galinon bu patologivam adabivyat-
da ilk dafa 1912 ild> fransiz nevropatologu Louis Crouzon tasvir etmisdir. Toossiiflar olsun ki,

zarbaycanda kraniosinostozla dogulan usaglarin sayt barada he¢ bir malumat yoxdur. Halbuki, bu
xastaliyin vaxtinda agkar edilmasi va miialica tadbirlorina baslamimast golacokda kolla va iz skeleti
siimiiklarinda ciddi deformasivalarin garsisim alir. Magalonin miialliflori klinik praktikada Azorbaycanda itk
dafa rast galdiklori xasta hﬂl[l/lllllll malumat verirlor. Magalads Kruzon sindromlu xastonin klinik va radioloji
miiayinasina I da malumat verilir.
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Diinya statistikasina gora orta hesabla har hipoplaziyasi, ¢onanin protruziyast [7, 8]. KS
2500 [1], bazi miialiflorin malumatina gora isa digor kraniosinostozlardan 3l va ayaglarda
har 1000 yenidogulmugdan [2] birinds kranio- patologiyanin olmamast ila farglanir [4]. Patolo-
sinostoza rast galinir. Kraniosinostozlu xastalar giyanin agirh@ beyinin vaziyyotindan da asih-
arasinda Kruzon sindromuna (KS) toxminan har dir: xastada hidrosefaliya varsa, xastolik daha da
dogulan 1.000.000 usaqdan 16-da rast galinir agirlagir (beyinin sixilmast ila alagadar), aksina
[1, 3, 4]. Omalogalma sabablarindon biri kimi mikrosefallarda daha yiingiil kegir [2].
fibroblastlann inkisaf faktoru reseptorunun Bu xastaliyin inkisafinin ilkin morholasinda
(FGFR2) mutasiyasi gostarilir [5]. xasta usagm klinik vaziyyati valideynlori ¢ox da

Kraniosinostoz olan xastalorda kalla-iiz va narahat etmadiyindon adaton hokimloro miira-
digar nahiyalorin qiisurlan misahida edilir. ciat edilmir vo yalmiz anomaliyalarm ciddi kli-
Hotta kallonin bir tikisinin vaxtindan oavval nik tazahiirlori {izo ¢ixanda valideynlor hakim-
bitigmasi qonsu stimiiklorin inkisafina tosir loro miiraciat edirlor. Digor torafdon, usaq ho-
gostorarok yekun naticada iz simiiklorinin do kimlorimizin KS barado molumatsizhigi ucbatin-
deformasiyasina sabab olur. Bu, Virxov qanunu dan iimiimiyyatlo kraniosinostozla dogulan
ilo izah edilir: kallo tikiglori vaxtindan tez ugaglar barada heg bir adabiyyat malumatina va
bitisonda hamin tikigin oxuna perpendikulyar rasmi statistikaya rast golinmir. Halbuki, bu
olan siimiiklor kompensator olaraq boyiiyiir [2]. xastaliyin agkar edilmosi va vaxtinda miialica
Bir nega kalla tikiginin vaxtindan tez bitigmasi tadbirlarin baglanmasi oldugca samoarali olur.
iiziin orta nahiyasinin inkisafdan galmasina On yaxg! naticalar isa usaglarda 6 ayhqdan |
(hipoplaziyasina), gz yuvalannin dayazlagma- yasa qodar aparilan amaliyyatlardan sonra alimr
sina, yuxar tonaffiis yollarinin daralmasina va [2]. Yuxandakilar Azarbaycanda ilk dofo askar
bazan obstruksiyasina sabab olur [4-6]. Bu etdiyimiz KS olan xastoda genis klinik va
patologiyalarda digor klinik gostaricilar — hiper- radioloji miiayinalorin tasvirinin  verilmasini
tolorizm (gdz yuvalanmin arali yerlagmosi), asaslandirir. Yuxarda sorh edilonlori nozora
ekzoftalm (gozlorin baralmasi), strabizm (¢ap- alaraq, biz klinik praktikada rast goldiyiniz
gozliik), dimdiksokilli burun (“tutuqusu dim- xasta hagqinda Azarbaycan oxucusuna molumat
diyi"); qusa ist dodaq, iiziin orta zonasinin vermoak gorarina galdik.
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Sakil 1. Xasta H.N. a) 1 yaginda va 20 yaginda b) 6n va c) yan goriintiilori

Xasta H.N. (cinsiyyati — qadin, yasi — 20, azer-
baycanli) valideynlerin musayisti ilo Baki sahari,
Klinik Tibbi Markazin Uz-gana carrahligi sobasina
muraciat edib. Xasta ailada ilk ve yegana usaq olub.
Anasi hamilalik dovrinin ve dogusun gedisati
haqgqinda qeyri-adi bir hal bildirmir, elaca da yaxin
gohumlarinda bels bir xastalik olmayib. Usaqda olan
patologiyaya — ekzoftalm alamatlarina anasi dogus-
dan darhal sonra fikir verib (sak. 1a). Dediyina gore
o vaxtlar hakimlere da miraciat edib, amma onlar
terafindan heg bir mualica taklif edilmayib.

Xastanin Klinik maayinalari (iz-gana carrahi ila
birlikda hakim-stomatolog va ortodont, oftalmolog,
neyrocarrah, nevropatolog, elaca da endokrinologla
birga aparilib. Klinik fotosanadlagmalar Nikon D800
(Yaponiya) aparati ila gakilib. Xastaya rentgenoloji
muayina TOSHIBA Aquilion PRIME6 (Minato, Tokio,
Yaponiya) KT aparatinda aparilib. Radioloji diagnos-
tikanin asas komponentlarinden biri kalla va iz
sumdklarinin 3D rekonstruksiyasinin va 3D sefalo-
metrik dlgulmararin apariimasi va Stayner usulu ila

a) darin va V sakilli sart dan

tahlili olub [9].

Xasta orta boyludur, badana nisbatda baginin bir
gadar bdyuk olmasi qeyd edili. Alin nahiyasinin
yasti, uzun, enli olmasi va kaskin nazere garpan
qasustu govsler misahida edilir. Sifati enli (euripro-
zopiya), genis qasarasi masafe, “qurbaga sifati"
qeyd edilir. Almaciq govsleri gisa, ang simiiyi va
Umumilikda Gzl orta hissasinda hipoplaziya miisa-
hida edilir. Xasteda ekzorbitizm va sol goz almasinin
¢ola dogru strobizmi kaskin nazars carpir. Burun
“tutuqusu dimdiyi* saklindadir, sol terafa ayriliyi var-
dir, burun beli gabariqdir. Burundan tanaffiis catin-
dir. Xarici qulaq seyvanlari bir qadar asagida yerlos-
misdir (sak. 2 b,c).

Agiz boslugunun miayinasi zamani Il sinif
malokkluziya, derin (hiindir) ve V sakilli damaq
qovsl, angda dis qévsunin daralmasi, dislerinin
sixhg, yuxan markazi kasici dislorin xattinin saga
dogru sirismasi misahida edili. Genade dis
Qqovslinin kompensator olaraq daralmasi qeyd edilir
(sok.3 a,b).

Sakil 2. Diglomuin muaymasi: 11 st malokKluziya
aq: b) asag dis qovsiinin daralmas;

¢) Kalla-iiz skeleti siimiiklarinin 3D KT rekonstruksiyast: d) 3D sefalometriya dlgiilari

allamin KT muayina
¢) kalla taginu

al va b) Koronar ukiglarn nazara carpmir;
" deformasiyaya ugrayib.

Dis-gana sisteminda deformasiyanin daracasini
teyin etmak magsadila 2D va $tayner tahlili ils 3D
sefalometriya olgtimaleri aparildi. Natica olaraq
angin kalla asasi ila minasibatini tayin edan bucaq —
SNA: 70,59° (Norma — 82+2°), ganani kalla asas! ila
minasibatini teyin edan bucaq - SNB: 80,77°
(Norma — 79+3°) alinib. Bu gostariciler, elaca da 3D
rekonstruksiyanin yan proyeksiyasinda angin ciddi
hipoplaziyas! sifstin orta zonasinin inkisafdan qal-
masini miayyan edir (sak 2 c,d). Bunlarin asasinda
angin intruziyasi ve genanin nisbatan protruziyasi
qeyd edilir.

Kalle stimiiklarinin kompyuter tomograminin 3D
rekonstruksiyasinda koronar, sagittal va aksial kasik-
lrden istifade edilib: xastada ilk novbada kranio-
sinostozu tesdiq edan koronar va sagittal tikiglarin
mévcud olmamasi geyd olunurdu (sak. 3 a,b).

KT muayinanin koronar kasiklarda kallanin “qille
sokilli" deformasiyasi, aksial kasiklorda isa zaif
hidrosefaliya va kalla indeksinin (kallanin Ufugi ve
saquli olgllerinin nisbati) normadan artiq olmasi
qeyd edilirdi (sok. 4). Sefalik indeks asagidaki
amsalla dlgiiliir —S23nen (1368 _y 4

Basin uzunlugu (16592 mm)

Sefalik indeks normada 82,53 (18 yash
qadinlarda) oldugu halda, xastamizds 78,3 tagkil
etdiyinden: ylinglil hidrosefaliya va kalla dairasinin
bdyimasi muiayyan edilir.

Kalla taginin daxili sathinda kalladaxili yiiksak
tazyiq hesabina bas beyin qirislarinin amala gatirdiyi
“barmagq izllerinin” yaranmasi miayyan edilir (sok. 4
a). Eyni sababdan Tirk yaharinin olgularinda:
Uzinlugu (girigda) — 9,61 mm (norma 7,0 mm),
uzunludu (esasinda) — 15,14 mm (norma 9,1 mm),

S

. 91 bl
Sakil 4. Kallonin KT miiayinasi: a) kallanin daxili sathinda «barmagq izlari»;
b) Tiirk yaharinin hacmi béyiiyiib; c) yingiil hidrosefaliya: d) gozyuvasiarasi masafa 26,23 mm-dir.

hiindurllyl (6nds) - 9,31 mm (norma 7.2 mm),
hinduriyi (ortada) — 6,44 mm (norma 6,8 mm),
hundurllyi (arxada) — 4,45 mm (norma 6,5 mm) bu
sahanin boyumasi qeyd edilir (sak. 4b).

Gozyuvasiarasi masafa rentgenoloji olaraq bir
terafinin gozyasi daraginin orta 1/3 hissasinda yer-
lagan noqtadan sks tarafda olan daraginin ekviva-
lent noqtaya qadar olan masafadir. Gozyuvasiarasi
masafs  (GAM)=2623 mm tagkil etdiyindan
(Hansman uzra N=22-28 mm) xastemizda hiperto-
lorizmin olmadig: tasdiq edilir (sak. 4 c). Gozyuva-
sinin darinliyi (GD) rentgenoloji olaraq gorma sinirin
daliyindin g6z yasi daraginin orta 1/3 hissasinda
yerlagan noqtaya gedar masafenin 6lgllmasi vasite-
sila tayin edilir. Xastsmizda sag terafde GD= 29,77
mm; solda GD= 27,64 mm taskil etmisdir. Normada
GD= 42-44 mm oldugunu nazera alsaq, taqdim
etdiyimiz xestede sagdan 12,23 mm, soldan isa
14,36 mm GD defisiti musahida edilirdi (sak. 4 ¢, d).
Digar tarefdan, KT muayinanin aksial kasiklarinda
apariimis  olglilmaler géz almalarinin va gorma
sinirlarinin olgularinin orta statistik anatomik normaya
uydunlugunu gostarirdi (sak. 5). Goz almalarin
Olgulari: sag - 23,82 mm, sol - 23,91 mm (norma -
24 mm). Belalikla, her iki goz yuvalannin goz
almalarina va gorma sinirina nisbaten inkisafdan
qalmasi miayyan edilir.

KT 2D muayinasinda burunatrafi ciblerin hac-
minin kigilmasi, yuxari tenaffis yollarin daralmasi
qeyd edilir (sak. 6 A). Burun tanaffusiniin pozulmasi
hesabina dos gafasinin rentgenograminda va KT-da
2D yan proeksiyada 5-ci va 6-ci boyun fogalearasi
masafasinin boyumasi geyd edilir (sak. 6 B,C).

Sakil 5. Goz yuvalarinin KT miiayinasi: GD =a) sa

da 29.77 mm: b) solda 27.64;

¢) va d) goz almalan va gérma sinirinin olgilari.
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Taxxuesa I'H.

CHHIPOM KPY30HA - [TATOJIOT HS, BIIEPBbIE ONNHCAHHAS B A3EPBANKAHE;
KJIHHHYECKOE H PEHTTEHOJIOTHYECKOE ONHCAHUE

Kad)e()pa XUPYPUU NOIOCMU PMA U HETOCMHO-1UYe60N obaacmu

- 3

P 'AHCKOCO KO2O yHusepcumema, Eﬂk’\
Pestome. Kpaniocuiocto3 - 3aboscsanue, XxapaxTepusy CSl TIPEHKIICBP
KOCTHBIX LIBOB, KOTOpOE Nf T K MHOTOYHC, by JBHBIM H KOCMETHUECKHM JedieKTam.
Onna u3 popm lq)auuocnuocrma cunapom Kpysoua natonorus, onpe, ay’ - AHTHBIM
HAcelC BIN eute B 1912 rony ¢paniysckim nesponatonorom Jlyn
Kpy30HoM, BCTpeyaetcs nocmromm peiKo.
Sakil 6. Burunatrafi ciblorin va boyun faqaralorin KT miiayinasi: a) ciblorin hacmi kigilib, K coxanenmio, ceroaus B AsepGaiikane HeT Kakoii-1n60 mndopmaunn o pokacuun aereii ¢
b) va ¢) 5-ci va 6-c1 boyun fagaraloarasi mosafanin boyiimasi qeyd edilir. cnnapomom Kpysona. Toraa kak pamtiee Bh 1AHHOrO 326 W o

JIOCTAaTO4HO ’)q)lbLIﬂ'HBHO HTO npeaynpexnaet CLpLL'JHble ;n.d)op\muml KocTel ‘leLllﬂ i anua. B nanwoit
paGo‘rc JACMOHCTPHPYETCA TUIATEJILHOC KAHHHYECCKOC H PaJAHOJIOIHYCCKOE HCCICI0BaHHE BonbHoil ¢

Xoastonin otraflarinda  patologiya qeyd Naticalardan qixang: CHHIP Kpy3ona, 0 BrICp B AscpOaiitkane.
edilmayib. 1. indiya qodor Azorbaycanda Kruzon
Xostaya klinik va rentgenoloji gostoricilora sindromunun askarlanmamasi xasta valideyn-
asason Kruzon Sindromu diagnozu qoyuldu. lorinin hakimlara miiraciat etmamasi vo bu Hajiyeva G.I
Bc!aliklo.'ulll1zln uolic:{!nrin'nfbbliyymda'bu xidmot sah.‘zsipa c?lb olunan hakimlorin CRUZON SYNDROME — PATHOLOGY FIRST TIME DESCRIBED IN AZERBALJAN:
xostaliya aid  75%  gostaricilorin - uygun moalumatsizhg 'IID baghdir; CLINICAL AND RADIOLOGICAL DESCRIPTION
goldiyindon va on asasi kalla taginda koronar 2. Kruzon sindromunun klinik va radioloji
vo  sagittal tikiglorin - mdveud  olmamast gostaricilorinin darindon Syranilmasi vo na- Department of Oral and Maxillofacial surgery, Azerbaijan Medical University, Baku
Kruzon sindromunun goyulmasina asas verir. ticolorlo  genis tibb ictimaiyyatinin tamg
edilmasi  Azarbaycanda bu patologiyamn S y. Crani i hological dition that is characterizing by premature union of bone
crkon askarlanmasina vo vaxtinda miialica sutures that is leading lo numerous fumuonal and esthetic defects. One of the forms of craniosynostosis is
tadbirlorin baglanmasina komak eda bilar. Cruzon syndrome, that is itting by | dominant inheritance. This is relatively rare pathology

was first time described by French neurologist Louis Cruzon in 1912. )
With taking into account international occurrence rates of this pathology the number of affected patients
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