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SINIR SISTEMININ ANADANGOLMO INKIiSAF QUSURLARI

Embrional inkisaf dovriinda, mixtalif sabablordan, riiseymin tizv va toxumalarinin geyri-normal
qurulug almast va fnksiyasinin pozulmasi naticasinda anadangalma inkisaf giisurlari amala goalir.
Yenidogulmugslarin 3-5%-da, 10-15 yaslarinda olan usaglarin isa 15%-do bu va ya digar formada
inkisaf qiisurlart agkar edilir.

Irsiyyatin dasiyicisi olan an Kigik effektlar konkret bir gen, hatta genlar qrupu tarafindan deyil,
on minlarla genin summar effektinin tasiri ilo idara olunur. 60-80% hallarda anadangalmo inkisaf
qisurlarimin sabablarini hala do aydinlagdirmaq miimkiin olmur.

Bas beynin, kollo sumiklorinin, onurga beyninin, faQara sltunun anadangalmo inkisaf
qiisurlarindan an ¢ox akraniya, anensefaliya, on vo arxa beyin daboaliklori, hidrosefaliya,
mikrosefaliya, kraniostenoz va onurga beyninin daealiklari rast galinir. Bu inkisaf giisurlarinin kigik
bir gismi, bu va ya digar daracada, carrahi yolla korreksiya olunur, galanlart isa ya hayat qabiliyyati
olmayib qisa miiddatdo tolof olurlar, ya da omir boyu agur alilliya va kanar soxslorin qulluguna
ehtiyaclart olur.

Ona gora da sinir sisteminin anadangalma inkisaf qiisurlarinin erkon diagnostikasi va bela agir
inkisaf qiisurlart ilo usaqlarin dogulmasinin garsisimin alinmast vacib tibbi -sosial masaladir.

Acar sOzlar: Bas beynin, kollo simiklorinin, onurga beyninin, foQora sutunun, periferik
sinirlarin anadangalmo inkisaf giisurlar:

Problemin aktualligl. Bas beynin anomaliyalar1 kollo nahiyyssinin dizrafiyasi da adlanir.
Bunlarin asasinda ektodermal vo mazodermal sohifalorin inkisafinin pozulmasi durur ki, bunun da
noticasindo beyin gisalarinin, kallo sumiklarinin vo basin yumsaq toxumalarinin inkisaf qiisurlar
meydana ¢ixirlar (1,2,3,4,5,6,7,8,9,10,11,12,13,14,15). Bu qiisurlar asagidaki kimi tasnif olunurlar:

Ddyanak cismin ageneziyasi (aplaziyasi) - doyonok cismin tamamilo olmamasi. Bu zaman
Uclinct madacik agiq galir, kalls taginin asasi va soffaf arakosma saxlanmas olur.

Anensefaliya — bas beyinin, kallo tag: stimiiklorinin vo yumsaq toxumalarin olmamast. Bu sinir
borusunun 6n hissasinin va buraya aid olan strukturlarin inkisafdan qalmasi ilo alagodar olaraq
yaranir. Bozon kallo osasinda beyin toxumasinin qaliglari saxlanir. Bu anomaliya, adaton, bdyrokiisti
vazlorin ciddi hipoplaziyasi, neyrohipofizin aplaziyast vo boyun fogoralorinin anomaliyalari ilo
kombinasiyali sokildo tosaduf edilir. Papulyasion tezliyi 1:1000 olur. Anensefaliya kallo asasi
sumiklarinds olan doyisikliklarls slagodar olarag 3 formada ola bilar:

A) Qoloakraniya — bu zaman oanso stimiyu zodolonmis olur, boyiik delikde iso doyisiklik
miisahids olunur.

B) Qoloakraniya raxisxizls birlikdo miisahids olunur.

C) Meroakraniya — kallods olan defektlor boyiik dalikdo heg bir doyisiklik olmadan miisahido
edilir.

Hemiensefaliya (hemisefaliya) — bas beynin yarimkiiralorindon biri inkisafdan qalir.

Doyanak cismin hipoplaziyas1 — yalniz arxa bitismo inkisaf etmir, doyonak cisim qisalmis
olur.

Bas beynin dabaliklari- kollo stimdiklodinin birlosmalori nahiyyssinda olan defektlordon
dabalik méhtoviyyatinin xaric olmasi naticasinds yaranir. 3 asas klinik formasi miisahids olunur:

A)Bas beynin meninqoselesi (hidromeninqosele) — dobalik kisasi beynin sart gisasindan
ibarat olub, méhtaiyyati onurga beyni mayesindan toskil olunur.

B) Meningoensefalosele (sefalosele) - dabalik Kisasinin mohtaiyyati bas beynin bu va ya digar
hissasindan vo onun gisalarindan ibarat olur.

C) Ensefalosistosele (hidroensefalosistosele) - dobalik kisasinin mohtoiyyati bas beynin bu



va ya digar hissasi ila barabar beyin madaciklarindan ibarat olur.

Dabalik gapisinin lokalizasiyasina géra bas beynin dobaliklarinin bir ne¢o névii ayird edilir:

1) Bazal kalla-beynin dabaliyi — bu zaman dobalik kisasi kollo asas1 stimiiklarinin
yariqlarindan bayira ¢ixir;

2) On kalla-beynin dabaliyi - bu zaman dobalik qapisinin daxili halgosi kello asasinda olan
kor dalik nahiyyasinds yaranmis olur;

3) 9nsa kalla-beynin dabaliyi - bu zaman dobalik gapisi anss stimiiyiiniin yarigindan ibarat
olur. Onss gabarindan asagida vo ya yuxarida olmasindan asili olaraq asagi vo yuxart anss kallo-
beynin dabsliyi ayird edilir;

4) Al kalla-beynin dabaliyi - bu zaman dsbolik gapisi alin stimiiyii iizorinds olan yarigdan
ibarat olur;

5) Nazal kallo-beynin dabaliyi - bu zaman 6n vo ya bazal kallo-beynin doboliyi burun
bosluguna daxil olur;

6) Nazao-orbital kalla-beynin dabaliyi - bu zaman 6n kallo-beynin dsbaliyi xalbirvari, alin,
g0z yas1 va ang stimiiyiiniin alin ¢ixintisinin birlosdiklori yerdon gozalti nahiyyays daxil olur;

7) Nazao-frontal kalla-beynin dabaliyi — bu xalbirvari siimiiyiin xalbirvari sohifasi ilo burun
Vo g0z yas1 stimiiklorinin, homginin, gézyuvasi vo alin siimilyliniin burun hissosi arasinda olan
kanaldan ¢ixan 6n kallo-beynin daboliyidir.

8) Burun-alin-gozyuvasi kallo-beynin dabaliyi -bu burun-alin vo burun-gézyuvasi kollo-
beynin dabaliyinin birge omalo golmasi zamani yaranan 6n kallo-beynin doabsliyidir.

9) Burun-xis kalla-beynin dabaliyi -bu burun stimiklori, ang siimiiyliniin alin ¢axintilar1 va
burnun qigirdaq hissasi arasinda yaranan 6n kalla-beynin doboliyidir.

10) Sagital kalla-beynin dabaliyi -bu kallonin sagital va ya alin tikislori arasinda yaranan
defektdon ¢ixan 6n kallo-beynin dobaliyidir.

11) Aln- gox yuvasi koalla-beynin dabaliyi - kollonin alin vo goz yuvasi siimiiklorinin
bitisdiklari yerds yaranan defektdon gixan 6n kollo-beynin dobaliyidir (5, 11, 14,15).

Inionsefaliya - bu zaman onso siimiiyiinin tam vo ya hissovi olaraq inkisaf etmomasi
naticasinda bas beynin bdyiik bir hissasi arxa kallo ¢uxurunda va fogaralarin gévslarinin va simik
¢ixintilarinin olmamasi hesabina genislonmis fagora kanalinin yuxari hissasinds yerlogir. Adaton,
kollonin yumsaq toxumalar1, digor sumiklari va bas beyin saxlanmis olur.

Podensefaliya - bas beynin boyiik bir hissasi kallo boslugundan konarda yerlosir vo ayaqciq
vasitasilo onunla birlosir.

Porensefaliya - bas beynin toxumasi daxilinds ependima ilo ortiilmiis, beyin madaciklari vo
hérimgak toruna banzar qisa ilo alagoali olan muxtalif 6l¢iilii bogluglarin olmasi ilo Xarakteriza olunur.

Ekzensefaliya- kollo simiklorinin vo basin yumsaq toxumasinin tam va ya hissovi olmamasi
naticasinda beynin bdyiik yarimkiiralori kallo asasi tizarinds, yumsaq beyin qisalart ilo ortiilmiis, ayri-
ayr1 diiytinlor soklinds yerlosirlor. Yarimkiiralorarast sirim diizgiin yerlogmir, adoton araliq vo orta
beyin olmur.

Uc beynin inkisafdan galmasi naticasinda yaranan anomaliyalara - uc beynin bélinmasinin
dayanmasinin doracasindon asili olaraq asagidaki formalarda rast galinir:

Prozensefaliya - uc beynin yarimkiiralora bolinmasinin dayanmasi. Biitiin uc beyin boylama
sirimla boliinmiis olur, lakin darin tabagalords har iki yarimkiirs ag vo boz maddos I6vhalari vasitasilo
biri-biri ilo alagsli olur.

Alobar prozensefaliya - uc beynin yarimkiiralora bolinmasinin dayanmasi hesabina yalniz uc
beynin arxa uc¢ds bir hissasi boliinmiis olub, alin paylar1 boliinmayir va hipoplaziyalagmis olur.

Holoprozensefaliya - uc beynin yarimkiiralora bolinmoyarok medullyar borularin kranial
uclarimin toxunmamasi hesabina yarimsferik formada olur. Qirislar iri 6lgiiloro malik olub geyri
diizgln yerlosirlar, beyin qabiginin sitoarxitektonikasi pozulmus olur, 6n kallo guxuru deformasiyaya
ugramis olur.

Atelensefaliya - kollonin saxlanmasina baxmayaraq beyin yarimkiiralori inkisaf etmirlor.

Platistensefaliya - beyin yarimkiiralori inkisaf etmir vo Kkonardan yastilasmis formada
gorandrlor.



Sinir hiceyrslarinin diferensasiyasi vo miqrasiyasinin pozulmasi hesabina uc beynin bir
sira anomaliyalar1 yaramr ki, bu anomaliyalara asagidakilar aiddir:

Agiriya- bas beyinds qiris va sirimlarin olmamasi. Bu zaman beyin gabiginin struktur qurulusu
olmur. Adston mikrosefaliya, sifotin vo daxili orqanlarin anomaliyalari, homginin, abstruktiv
hidrosefaliya ilo birlikds tosadif edilir.

Arinensefaliya - hissiyyat soganaginin, sirimlarin, hippokampin, xalbir suimdyinin xalbir
sohifasinin vo xoruz pipiyinin aplaziyasi, alin paymin diiz qiriglarinin aplaziyasi vo ya ageneziyasi,
burun simuklarinin agenrziyasi, bazan siklopiya ilo msayat olunur. Autosom-resessiv irsi xastalikdir.

Bas beyndo olan heterotopiya - ag maddo daxilinds olan boz madds adaciqlari olduglari yerds
0z diferensasiya vo miqrasiya xisusiyyastlorini itirmis olurlar.

Makrosefaliya - beyin qiriglarinin yerlogsmasi, beyin qabigimin sitoarxitektonikasi, boz maddo
adaciglarinin ag maddos daxilinds heterotopiyasi va kallonin dlcilorinin béyimasi ilo miisayat olunan
bas beynin kiitlasinin va olgtlorinin geyri adi boyumasi.

Mikrogiriya - beyin yarimkiiralorinds ¢oxsayli, kigik 6l¢iilii vo anomal yerlogsmis qirislarin
olmasi. Adaton mikrogiriya ikitorafli vo simmetrik olub beyin qabigi tobage qurulusunun pozulmasi
ilo miisayat olunur.

Mikrosefaliya - bas beynin kiitlasinin vo 6l¢ularinin, miiayins olunan yas qrupu iigiin, gabul
olunmus standartdan iki dofs ki¢ik olmasi zman1 miisahids olunur. Alin payinin dl¢iilari Kigilmis olur,
madaciklar genislonmis olur. Bu xaStalorin xarici goriiniigca alinlari sivrilogmis, ansalori genmilosmis
olub kallonin sifat va beyin hissalori arasinda ciddi disprpporsiya miisahids edilir. Mikrosefaliya kallo
tikislorinin tez bitismasi, bas beynin mixtalif etiologiyali tizvi zadalonmalari va bir ¢cox xromosom
Vo gen sindromlar1 zamani1 miisahida olunur.

Mikroensefaliya - yalniz bas beynin kiitlasinin va 6l¢ularinin Kigik 6lgulorinds miisahids edilir.

Paxigiriya - bas beyin qiriglarinin 6lgiilorinin artmasi vo saymin azalmasi. Bu zaman ikincili
Vo {iglinciilii sirimlar tamamilo olmur, sirimlar qisa, kigik 6l¢iilii vo asasan duiz olurlar ( 3, 7, 8, 11,
12,15) .

Araliq beyin, orta beyin, korpii vo uzunsov beynin inkisaf qiisurlari - beynin bu bélmasinin
inkisaf qiisurlari, osason uc beyinin zadslonmosinin agirliq doracosindon asili olaraq, aparict yollarin
struktur doyisikliyi noticesinds yaranan hipoplaziya vo ya aplaziya formasinda rast golir. Beyin
kotlyu bolmalorinin ilkin inkisaf qiisurlarina qabigalti niivo gruplarinin hipoplaziyasi, aplaziyasi vo
ya bu nuvealorin bitismasi fotmasinda ola bilar. Piramida vo zeytunun da bir sira anadangoalmo inkisaf
qiisurlart molumdur. Bunlara piramidanin hipoplaziyasi vo aplaziyasini, homginin zeytunun
qalinlagsmasini va zeytunun niivasinin uzunsov beynin arxa hissasina ektopiyasini géstormok olar.

Apinealizm - epifizin anadangslmo ageneziyasidir ki, bu zaman cinsi yetigkonliyin pozulmasi
miisahido edilir.

Beyinciyin inkisaf qiisurlari tez-tez tosaduf edilir vo adoton bas beynin digar inkisaf qiisurlar
ilo miisayat olunur. Bunlar asagidakilardir:

Beyinciyin aplaziyasi — beyinciyin olmamasi. Cox tosadiifi hallarda miisayot edilir.

Beyinciyin hipoplaziyas1 — beyinciyin 6l¢llorinin kigik olmasi, bir ¢ox anadangalms inkisaf
quisurlart ilo birlikds miisayst olunur. Beyinciyin qurdunun (4epssi) hipoplaziyasi vo aplaziyasi hallar
da miisahids olunur.

Beyinciyin struktur qurulusunun pozulmasi hallar1 da miisahido edilir:

A) beyinciyin ayri-ayri niivalarinin aplaziyasi,

B) beyincik qabigi neyronlarinin beyinciyin ag maddasi va ya nuvalarinda heterotopiyasi,

C) disabanzar niivanin hipoplaziyasi,

D) digabanzar nivanin mielin liflari ils ayrilmasi .

Onurga beyninin asagidaki anomaliyalari ola bilar: (6, 12, 13)

Amieliya — sort beyin qisast vo spinal qangionlar saxlailmaqla onurga beyninin tamamilo
olmmasi. Onurga beyninin yerinds nazik fibroz bag olur. Amieliya, adaton, akraniya, anensefaliya,
onurga kanalinin boliinmasi ilo eyni vaxtda tesaduf udilir.

Arafiya — embrional sinir borusunun bitismomasi (He3ambikanue) hesabina onurga beyninin
yast1 16vha goklinds inkisaf etmasi.



Atelomieliya - onurga beyninin va ya onun hor hansi bir hissasinin inkisafdan qalmasi.

Hidromieliya - onurga beyninin hidropsu. ©On ¢ox onurga beyninin boyun hissasinds yaranir.
Bu qusur sarbast bir proses kimi da, homginin, 1V madaciyin kegacoyinin atreziyast noticasinda
yaranan daxili hidrosefaliya naticasinds do yarana bilar.

Onurga beyni dabsliyi — sinir borusunun gapanmasimin defekti kimi yaranan kombina
olunmus inkisaf qiisurudur. Bu qiisur onurga beyi gisalarinin, onurga beyi sinirlarinin kdkciklarinin
Vo onurga beyninin beyin maddasinin fogara slitununun anadangslms gapanmamasi naticasinds
gabarmasi vo Xarico ¢ixmasi naticasinds yaranir. Onurga beyni dabaliyi muxtalif saviyyslords
yerlosorak bu va ya basga formada hor 1000 yenidogulmusdan birindo tosadif edilir. Dabaliyin
mohtoviyyatinin xarakterindon asili olaraq onurga beyni dobaliyinin bir ne¢a formasi ayird edilir:

A) Onurga beyni meninqoselesi - fogors sutunu defektinin mohtaviyyati yalniz onurga beyni
gisalarindan togkil olunur.

B) Meningoradikulosele - fagars stitunu defektinin méhtaviyyati onurga beyni gisalarindan vo
onurga beyni sinirlarinin kokcuklarindan togkil olunur. Bu zaman sinirlarinin kokciklori naziklosir,
demielinizasiyaya ugrayir, diizglin formalasmir vo dobalik Kisasinin divarlarinda qurtarirlar.

C) Mielomeninqosele- fagora stitunu defektinin mohtoviyyati onurga beyni gisalarindan vo
onurga beynindan taskil olunur. Onurga beyni inkisafdan qalmis olur vo markazi kanal genislonmis
olur. Bu defekt asason onurga siitunun oma-blzdim vo boyun nahiyyslorinds tosaduf edilir. Bu
zaman anadangalmoa (rak qusuru, sidik-cinsiyyat sisteninin anomaliyalar1 vo qurdagizliq do miisahido
edilo bilar.

D) Mielosistosele- fogars stitunu defektinin méhtaviyyati onurga beyni gisalarindan vo markazi
kanali kaskin suratds geniglonmis onurga beynindon ibarst olur. Oruga beyni, sanki dobalik kisasinin
divarini xatirladir.

Beyindaxili dermiod - beyindaxili ektodermal téroma. Bunun yaranma sababini embrional
dovrds beyin daxilindo qaytansokilli  ektoderma toxumasinin sonradan inkisaf etmasi ilo
alagoalondirirlor.

Diastematomieliya- onurga beyninin biitiin boyu uzunu 6ndon-arxaya dogru istiqgamatdo
stimiik, qigirdaq vo ya fibroz I6vho vasitasils iki hissaya bolunmasindan ibarst olan ¢ox nadir tosadf
edilon qusurdur. Bu 16vhs, adatan, asag1 dos va bel nahiyyalorinds yerlogmis olur.

Diplomieliya- onurga beyninn boyun va ya bel qalinlasmasi nahiyyasinds ikiys béliinmosindon
ibaratdir. Bozon biitov onurga beyninin ikilosmasi ilo miisaiyat olunan, ¢ox nadir tosadf edilan,
qusurdur.

Pilionidal kista (epitelial blzdum yolu, pilonidal sinus, oma-biizdiim ektodermal sinusu “arxa
g6bak™ terminlari ilo do ifado olunur) - bu toxuma bag: vasitasilo beyin gisalari ilo slagali olan,
coxqatli yast1 epitello ortiilmiis, monfoazi piy toxumasi ilo dolu olan, kanaldan ibarstdir. Manfazinds
tiik olan bu kanal, kigik bir desikls, badan sathi ila alagali olur

Mikromieliya - onurga beyninn 6l¢iilarinin kigik olmasi.

Fagora siitununun Kistoz yarigi - (spina bifida cystica) — yariq nahiyyasindo, divarlari dor1 vo
yumsaq beyin qisalarindan toskil olunmus, miixtalif dl¢iilii yirtiq kisasi yerlosir. Beynin sort gisasi,
yalniz, yirtiq kisasinin asasinda saxlanilir vo toxumalarla six suratds bitismis olur.

Tam raxisxiz - spina bifida-nin agir formasi, beyin gisalar1 vo yumsaq toxumalarin defekti ilo
miisayat olunan fogoro siitunun yarigidir. Dabalik siskinliyi miisahido edilmir, 16vhoys vo ya
novabanzar onurga beyni fagoars siitunun yariginda olan defektds aciq sokilda yerlosir. Bu zaman
digar fogaralarin qiisurlu olmasina da rast golinir. Bu patologiyanin total vo subtotal formada bitun
fogoralari shato etmasi hallar1 da miimkiindiir ki, bu anensefaliya va ya inionsefaliya ilo miisaiyat
olunur.

Siringomieliya - onurga beyni toxumasinda, an ¢ox boyun nahiyyasinds, divarlari glial toxuma
ilo 6rtiilmiis, mixtilif 61¢iilii bosluglarin olmas.

Sinir sisteminin madaciklarinin va hérimgaktorunabanzar gisa alti sahanin anomaliyalari
- madaciklor sisteminin inkisaf qiisurlari, adston, onlarin anatomik daralmalari nahiyyasinda -
modaciklorarasi doliklords, orta beynin su komorinds, IV modaciyin orta va yan doliklarinds
miisahido edilir. Bu hamin doliklords olan stenoz vo atreziyanin hesabina beyindaxili hidropsun



yaranmasina sabab olur.

Silvi su kamarinin atreziyas1 - beyin ayaqciginin darinliyinds, modaciklarlo onurga beyni
kanalini birlagdiran Silvi su kamarinin manfazinin tutulmasi naticasinds bas verir.

Madaciklararasi daliyin atreziyasi (Monro daliyinin atreziyasi) - inkisaf qiisuru kimi vo ya
kecirilmis iltihabi prosesdon sonra bas vera bilor. Nadir hallarda tesadif edilir. Monro daliklorindan
birinin atreziyasi zaman1 asimmetrik hidrosefaliya yaranir.

Majandi doliyinin atreziyas1 - bu IV modaciyin orta dsliyinin atreziyasi olub onurga beyni
mayesinin dévraninin pozulmasina sabab olur, bazon simptomsuz kegir.

IV madaciyin orta va yan daliklrinin atreziyasi - bozon bas beynin digor anomaliyalari ilo
birlikdo (mikrogiriya, poligiriya, paxigiriya, doysnok cismin ageneziyasi, qabiq hiiceyralorinin ag
maddo daxilinds heterotopiyasi) tosadif edilir.

Hidranensefaliya - kallo qutusunun va basin yumsaq toxumalarinin saxlanildigi halda beyin
yarimkiiralorinin tam inkisaf etmomasi. Bu zanan basin 6l¢iilori normaya uygun olub, hatta bir godor
boyik olur. Kallo boslugu soffaf onurga beyni mayesi ilo dolmus olur. Uzunsov beyin va beyincik
saxlanilmis olur.

Hidrosefaliya - beynin atrofiyasi ilo miisayat olunan onurga beyni mayesinin haddindon artiq
moadaciklar sistemino vo horimgoktorunabanzor gisanin altina toplanmasi ilo mimayat olunur.
Onurga beyni mayesinin dovranmnin bu tipli pozgunlugu Silvi su komorinin, Luska vo Mojandi
daliklorinin stenozu va atreziyasi, homginin kallo asasinin inkisaf qiisurlari zamani miisahido olunur.
Bozon hidrosefaliya onurga beyni mayesinin hoddindon artiq ifrazi (hipersekretor hidrosefaliya) vo
ya bu mayenin geri sorulmasinin zaiflomasi (arezorbtiv hidrosefaliya) hesabina bas verir.

Hidrosefaliya daxili vo xarici olmagqla iki klinik qrupa boliiniir. Daxili hidrosefaliya zamani
onurga beyni mayesi moadaciklor sistemins toplanmis olur. Xarici hidrosefaliya zamani iso onurga
beyni mayesi horiimg¢oktorunabanzor qgisanin altina toplanmig olunur. Hidrosefaliyanin hor iki
formas1 timumi olamatlorlo xarakterizo olunur. Belo ki, basin g¢evrasi 50-70 sm.-dok boylyur
(normada 34-35 sm.), kallo stimiklari naziklosmis vo aralanir, dorialtt venos sabakonin durgunlugu,
omgaklorin siskinlosmasi, kallonin beyin vo Uz hissasinin disproporsiyasi, basin tiikkiiniin seyrak
olmas1 miisahido edilir. Kallodaxili tozyigin yiiksalmasi hesabina qusma, ¢opgdzlUlik, spastik
parezlor, goz dibindo durgunluq vo 6demin olmasi, koordinasiyanin pozulmasi, nistagm vo agil
zoifliyi kimi nevroloji alamatlor yaranir.

Horumgaktorunabanzar gisa alt1 sahanin obliterasiyasi - cox nadir hallarda miisahido edilon
bir patologiyadir.

Beynin Silvi su kamarinin ikilasmasi - beynin Silvi su kamari, sinir toxumasi ils iki yero -
asas dorzal vo slavs ventral kanallara boliinmiis olur. Ventral kanal dorzal kanaldan daha kigik olur.

Silvi su kamarinin stenozu - Silvi su kamorinin anadangalmo daralmasi. Bu da hidrosefaliya,
kallonin 6l¢ularinin boylymasi, kallo stimdiklorinin aralanmasi, aqli vo fiziki zoiflik, bas beyin
sinirlorinin funksiyasinin zaiflomasi va s. klinik alamatlorlo miisahids edilir ( 3, 7,11, 13, 15).

Klinik praktikada bag beynin, kollo simuklorinin, onurga beyninin, fagara sutunun, periferik
sinirlorin on gox tosadif edilon anadangalma inkisaf qiisurlar1 asagidakilardir.



Sokil 2. On beyin dabaliyinin miixtalif formalari.



Sakil 4. Arxa beyin dabaliyinin muxtalif formalar
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Saokil 6. Mikrosefaliyanin miixtolif formalari.
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Sokil 8. Onurga beyni dabaliyinin cxematik tosviri va kliniki tozahr.



Sakil 9. Onurga beyni dabaliyinin mixtalif formalari.

Natica. Embrional inkisaf dovriinda, muxtalif sabablordan, riiseymin {izv vo toxumalarinin
geyri-normal qurulus almasi vo fnksiyasinin pozulmasi naticasindo anadangslmo inkisaf qiisurlari
omoala golir. Yenidogulmuslarin 3-5%-do, 10-15 yaslarinda olan usaqlarin isa 15%-ds bu va ya digar
formada inkisaf qiisurlar1 agkar edilir.

Irsiyyotin dasiyicisi olan on Kicik effektlor konkret bir gen, hatta genlar grupu tarafindan deyil,
on minlarla genin summar effektinin tosiri ilo idara olunur. 60-80% hallarda anadangslmo inkisaf
qiisurlarmin sabablarini halo do aydinlagdirmaq miimkiin olmur.

Bas beynin, kollo sumiklorinin, onurga beyninin, fogoro sutunun anadangoelms inkisaf
qusurlarindan on ¢ox akraniya, anensefaliya, 0n vo arxa beyin dabaliklori, hidrosefaliya,
mikrosefaliya, kraniostenoz vo onurga beyninin dosliklori rast golinir. Bu inkisaf qiisurlarinin kigik
bir gismi, bu va ya digar daracada, carrahi yolla korreksiya olunur, qalanlar iso ya hoyat gabiliyyati
olmayib qisa miiddstds tolof olurlar, ya da 6miir boyu agir slilliys vo kenar soxslorin qulluguna
ehtiyaclar olur.

Ona gora do sinir sisteminin anadangslms inkisaf qiisurlarinin erkon diaqnostikasi vo belo agir
inkisaf qiisurlar1 ilo usaqglarin dogulmasinin garsisinin alinmasi vacib tibbi -sosial masaladir.
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SUMMARY

Abdullayev I.A., Huseynova M.I., Hasanov N.F.,
Novruzov S.A., Huseynov B.M.

CONGENITAL MALFORMATIONS OF THE NERVOUS SYSTEM

During the period of embryonic development, due to various reasons,
congenital malformations are formed due to the abnormal structure and dysfunction
of the organs and tissues of the embryo. 3-5% of newborns and 15% of children 10-
15 years old have some form of developmental defects.

The smallest effects that are carriers of heredity are controlled not by a specific
gene or even a group of genes, but by the cumulative action of tens of thousands of
genes. In 60-80% of cases, it is still not possible to find out the causes of congenital
malformations.

Acrania, anencephaly, anterior and  posterior  cerebellum,  hydrocephalus,
microcephaly, craniostenosis and herniations in the spinal cord are the most common
congenital malformations of the brain, skull bones, spinal cord and spinal column. A small proportion
of these malformations are corrected to some degree by surgery, but the rest either die soon after birth
or result in severe disability and the need for
lifelong care.

Therefore, early diagnosis of congenital malformations of the nervous system
and prevention of the birth of children with such severe developmental defects are an important
medical and social task.

Key words: Congenital malformations of the brain, skull bones, spinal cord, spinal column,
peripheral nerves.



PE3IOME

Aoaynnaes U.A., I'yceiinoBa M.U., I'acanoB H.®.,
Hospy3os C.A., I'yceitnoB b.M.,

BPOJKJIEHHBIE IIOPOKH PA3BUTHA HEPBHOI CUCTEMBI

B cuny pasnuyHbBIX OpUYUH B TEpUOA 3MOPHOHANIBHOTO pa3BUTUA  (OPMUPYIOTCA
BPO’KJCHHBIC TTOPOKU Pa3BUTHA. Y dSMOpPHOHA BO3HUKAIOT AHOMAIMH B CTPOSHUHM OPTaHOB U TKAaHEH
U MIPOUCXOIUT HapyiieHue ux ¢GyHkuui. 3-5% HoBOpoxkAeHHBIX U 15% nereit 10-15 neT umerot Ty
WM UHYIO ()OPMY MIOPOKOB PA3BUTHS.

Menbuaiimme 3¢ GeKThl, SBISIOIUECT HOCUTENIIMU HACIIECTBEHHOCTH, KOHTPOJIUPYIOTCS HE
KOHKPETHBIM T€HOM WJIU Ja)K€ TPYIIION T€HOB, 8 COBOKYITHBIM JICHCTBHEM JIECATKOB THICAY T€HOB. B
60-80% ciy4aeB BBISICHUTH IPUYMHBI BPOXKIACHHBIX TIOPOKOB PA3BUTHS 10 CUX TOP HE yIaeTcsl.

Akpanus, andHNedanus, MepeHue W 3aJHUE TPBDKH TOJOBHOIO MO3ra, Trujaporedanus,
MUKporedalvs, KpaHHOCTEHO3 W TPbDKM B CIOMHHOM MO3Te€  SIBISIIOTCS  Haubosee
pacpoCTpaHEHHBIMU BPOXKJIECHHBIMU TMOPOKAaMU PAa3BUTUSI TOJIOBHOTO MO3Ta, KOCTEH uepera,
CIIMHHOT'O MO3Ta M MO3BOHOYHOTO croyiba. Hebompinas yacTh 3TUX MOPOKOB Pa3BUTHSA B TOW WU
WHOU CTETICHH KOPPEKTUPYETCS XUPYPTHUSCKUM ITYTEM, OCTATBHBIC Ke JTHO0 yMHPAIOT BCKOPE MOCIIE
pOXKIeHHs, MO0 3aKaHYMBAIOTCS TSHKEIOW HMHBAIUTHOCTHIO U HEOOXOAMMOCTBIO B IMOCTOPOHHEM
yXO0/Ie Ha BCIO JKU3Hb.

[loaToMy paHHSIE MAarHOCTHKAa BPOXKICHHBIX IOPOKOB pAa3BUTUS HEPBHOM CHUCTEMBI M
MPEAOTBPAIEHNUE POXKICHUS JETEH CO CTOJIb TSDKEIBIMU MOPOKAMH PA3BUTHUS SIBIISIOTCS Ba)KHOMU
MEIUIIMHCKON U COIIMAaJIbHOM 3aJauei.

Knrouesvie cnosa: BpoowcOenuvie nopoxu passumusi 20108H020 MO032d, KOCHelU uepend,
CNUHHO20 MO032a, NO360HOYHO20 CMON0A, nepugheputecKux Hepeos.



