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Giris

Insultun slamatlori

Insult vo ya beyin infarkt1 basgicallonmo, {irokbulanma, qeyri-sabit yeris, dizartriya vo tez-tez
kaskin bas agris1 vo siiurun proqressiv pozulmasi ilo 6ziinii gostorir. Nevroloji miiayinado
ataksiya, dismetriya vo nis-tagmus askar edilir. Qeyri-adi hal deyil ki, infarkt bolgasindo vo
otrafinda 6dom siiratlo posterior fossada hayati tohliikosi olan keallodaxili tozyiqin

yiiksolmosina sobab olur. Insultun tipik MR gériintiisii Sokil 1-do togdim olunur.

Sokil 1. MRT ils agkar edilon sol beyincik yarimkiirasinda kaskin infarkt.



Insultun sabableri, risk faktorlar1 vo genetika

Insult hor yasda harkosin basina golo bilor, lakin bir sira sortlor va hoyat torzi faktorlar1 insult
riskini artira bilor. Insult iigiin risk faktorlar1 doyisdirilo bilon va doyisdirilo bilmoyan kimi

tosnif edilo bilar:

Yas, cins vo irg/etnik monsubiyyat hom isemik, hom do hemorragik insult {i¢iin doyisdirilo
bilmayan risk faktorlaridir. Qadinlarda, 50-55 yasdan yuxar1 insanlarda, Afrika Amerikalilar
va Conubi Asiya monsoli insanlarda, homginin, ailosindon biri insult ke¢irmis insanlarda insult

riski daha ytiksokdir

Hipertoniya, siqaret ¢okmao, artiq ¢oki vo fiziki faaliyyatsizlik iso doyisdirils bilon risk

faktorlarindan baziloridir.

Tok gen pozgunluglari insultun asas tozahiirii olan nadir, irsi xastaliklora sabab ola bilar.
Homginin son tadqiqatlar gostarir ki, imumi vo nadir genetik polimorfizmlor hom digor risk
faktorlar1, ham do atrial fibrilasiya kimi spesifik insult mexanizmlori noticosinds insultun
sobablorinin yaranmasi risking tosir gostors bilor. Genetik faktorlar, xiisuson do otraf miihitlo

qarsiligh alagads olanlar, avvallor malum oldugundan daha ¢ox doyisdirils bilar.

Diaqnoz

Kaskin diagnostik qiymatlondirma: Bu magsadlars nail olmagq tigiin ilkin is homiso

asagidakilarla baglamalidir:

» risk faktorlarina vo sistemli xastaliklora xiisusi digqgot yetirmoklo tokco indiki xastaliya deyil,

hom do ke¢mis xastalik tarixing aid doqiq anamnez;
* lezyonun lokalizasiyasina imkan veran hartorafli klinik nevroloji miiaying;

* lirok-damar sisteminin miiayinasi (nabz va qan tozyiqinin 6l¢iilmasi v klinik voziyyatdon
asil1 olaraq iiroyin, karotid aa. va balka do digor damarlarin auskultasiyasi; qangirlara vo har

hans1 bir pozuntuya xiisusi diqqat yetirilmalidir. aritmiyan1 géstoron nobz).



Insult zaman1 miiayins iisullar1 Cadval 1-do oks olunmusdur.

1. KT

2. EKQ ve dos gofasi R-grafiyasi

3. Qanin iimumi miiayinasi, trombositlorin say1, protrombin vaxti, INR*, HTV*,
elektrolitlor, gliikoza, SRZ*, ECS*, arterial qanda gazlarin tayini (hipoksiyaya siibha varsa),
garaciyar, boyrok simagqlar

4. Nobz oksimetriyast

5. Limbal punksiya (KT neqativdir lakin kliniki olaraq subaraxnoidal qansizmaya siibho
varsa)

6. Dupleks vo transkortikal ultrasos muayinasi

7. Ehtiyac olarsa EEQ, MRT, MRA*, KTA*, diffuz MR, perfuzion MR, exokardiografiya
Qeyd: INR-beynalxalq normalizasion vahid ; HTV-hissavi tromboplastin vaxt1 ; SRZ-S
reaktiv protein ; ECS-elitrositlorin ¢c6kmas sursti; MRA-maqgnit rezonans angioqrafiya ;

KTA-KT angiografiya.

Cadval 1. insultun miiayins tisullari.
Insultun miialicosi

Isemik insult diaqnozu qoyulduqdan vo intraserebral qanaxma askar edildikdon sonra
miialiconin ilkin magsadi geri donmaz sokildo zadolonacak beyin toxumasinin miqdarini

minimuma endirmokdir.
Isemik insult iigiin iimumi miialico strategiyalar1 asagidakilardir:

* gan tozyiqinin nisbaton yiiksok soviyyads saxlanmasi (sistolik 200-220 mmHg ve diastolik

110 mmHg-9 gadar olan qiymatlor déztimliidiir);

« iirok-damar funksiyasinin sabitlogsmosi (adekvat nomlondirma, iirok ¢atigsmazliginin vo/va ya

aritmiyanin miialicosi, ogor varsa);

* Ogor varsa, beyin 6deminin miialicosi;



* bozi xostolords simptomlarin baglanmasindan sonra {i¢ saat orzinds venadaxili tromboliz vo
ya alt1 saat orzindo intraarterial tromboliz; tromboliz oks gostorisdirsa, aspirin se¢im

dormanidir..

Olavao terapevtik todbirlors tokrarlanan insultlara qarsi reabilitasiya vo profilaktik todbirlor

daxildir:

* Erkon reabilitasiya: soforborlik (dekubitus profilaktikasi), fiziki vo omak terapiyasi vo lazim

oldugda logopedik todbirlor. Tokrarlanan vurusun garsisinin alinmasti:

+ Umumi tibbi miialicoe: damar risk profilinin minimuma endirilmasi (hipertoniya, sokorli
diabet, hiperkolesterolemiya va ya yuxuda apne sindromu varsa, optimal miialico vo siqaretin

dayandirilmasi); iirok ¢atismazligi vo/va ya aritmiyanin miialicosi.
* Antitrombotik terapiya: verilocok ndv ilkin vurusun etiologiyasindan asilidir.
Insult néviina gora sag qalma nisbotlori

Coxsayl1 insultlarin olmas1 insanin basqa bir insult ke¢irma riskini artirir. Bu, onlarin sag
galma ehtimalin1 da azaldir. 2022-ci ilds aparilan bir arasdirma Avstraliya vo Yeni Zelandiyada
313,162 nofarin molumatlarini tohlil edib. Istirak¢ilarin ortalama yas1 73 idi. Todgiqatgilar

ilkin insultdan sonra Cadval 2-do oks edilon sag qalma nisbatlorini tapdilar:

Time after initial Chance of Chance of having another
stroke survival stroke
3 months 79.4% 7.8%
1year 73% 1%
5 years 52.8% 19.8%
10 years 36.4% 26.8%

Cadval 2. Insultdan sonra sag qalma
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Giris:

1892-ci il Albert Pik torafindon xastsliyin ilkin klinik tesviri verildikdon sonra 1920-ci ilds Albert Pik
vo Nimann Liidviq xastoliyin adlandirmaq iiclin ona “Nimann-Pik” adim verdilor. 1958-ci ilde iso
Kroker vo Farber xostaliyin basladigi yasda genis doyiskonlik oldugunu, elaco do bunun toxumalarda
sfinqomielinin saxlanma soviyyasindon asili oldugunun klinik ifadasini gostormislor. Nimann-Pik
xastaliyi sfinqomielinaza enzimi ¢atigmazligindan asili olaraq badenin miixtslif orqanlarinda, xiisusilo
retikuloendotelial sistem vo morkozi sinir sisteminds hiiceyradaxili sfinqomielin vo xolestrolun
yigilmasi ilo xarakterizo olunan nadir autosomal resessiv xastalikdir (sakil 1). Lizosomal lipid saxlama
pozgunlugu kimi giymatlanditrilir. NPX-nin hor tipinin 6ziinemaxsus olamat vo gdstericilori vardir.
Xastalik 6zili kognitiv ¢atigmazliglarin miitaraqqi artmasi ilo yavas-yavas baglayir. Lakin Demensiya

ticlin xastaliyin diagnozu asagidaki iimumi slamatlor asasinda qoyulur:
-emosional tosirsizlik;

-sosial davranisin sortlosmaosi;

-inhibisiya — apatiya vo ya narahatliq;

- afaziya ( formalagmis nitqin tadricon pozulmasi);

-ilkin marholods yaddasin nisbi qorunmas.

[lkin diaqnoz sadalanan slamatlordon on azi ikisinin olmasi ilo miioyyon edilon frontal simptonlarin
istiinlik togkil etmasi ilo toyin olunur. Bunlardan olave, xostolik zamani moado-bagirsaq sistemi

qiisurlar1, boylime-inkisaf geriliyi, g6z simptomlar1 vo nadir hallarda tonoffiis sistemi, dori vo ilirok
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qiisurlar1 gériinmokdadir. Baglangic morholods frontal loblarin qiitbiiniin moglubiyyoti ilo horokotsizlik,
siistliik, lageydlik artir, duygular soniik olur, nitq zoifloyir vo motor foaliyyati koskin sokildo azalir.
Temporal loblarin vo frontotemporal sahalorin atrofiyasi ilo nitqin vo horoakotlorin stereotiplori meydana

golir , nitq yalniz tokrarlama sayosindo qorunur.
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Sakil 1.Nimann-Pik genlorinin valideyndon 6vlada autosomal ressesiv sokilde otiirtilmesi. (2 dastyici

forddon 25% saglam, 50% dasiyict vo 25% xasto fordlorin yaranma ehtimal1 vardir.)

Alzheimer xastaliyino nisbaton Pik xastaliyinin nevroloji simptomlart daha qabariq 6ziinii gostarir.
Patoloji olaraq Pik cisimleri, gqlioz, frontal vo parietal loblarda kiitlovi hiiceyro itkilori {istiinliik toskil
edir vo Alzheimer xastaliyine xas olan neyrofibrilyar doyisikliklor va qocaliq 16vhalari yoxdur. Sokil 2-

do bunu daha aydin gérmok miimkiindiir.

NORMAL ALZHEIMER

Sakil 2. Normal insan, Alzheimer vo Nimann-Pik xostoliyi olan insanlarin beyin goriintiilonmaosi.

Xastaliyin baslangic yas1 orta hesabla 55-56 yasdir. Nadir hallarda korpslik, usaqliq ve yeniyetmslik

dovriinds baslaya biler. {1k nevroloji simtomlar iss yasa goro doyisir:



1. Motor inkisafinin gecikmo morhalasi — erkon usaqliq dovrii.
2. Yerimo, yixilma, yondomsizlik, katapleksiya(oyaniq halda olarken oazslonin ani bosalmasi
naticasinds yixilma), moktabds problemlorin yaranmasi — yeniyetmalik dovrii.

3. llkin psixiatrik pozgunluglardan sonra nadir hallarda ataksiya — yetkinlik dévrii.

Nimann-Pik A novii xastoliyin an genis yayilmis formasidir vo imumi Pik xastolorinin 85%-ni togkil

edir. Bu tipds hoyatin ilk 5 ayinda olamatlor gériinmoys baglayir. Bu xastalords gidalanma ¢atinliyi,

— —

qarinda sigkinlik kimi fenotipik xiisusiyyatlor yaranir (sakil 3.)

Sokil 3. Nimann-Pik A xastasinda qgarin siskinliyi.

Motor funksiyasinda inkisaf geriliyi, molekulyar degenrasiya, iimumi inkisaf geriliyi, nevroloji
pozuntular, sfinqomielinin yox soviyyesinds olmasi va ya {imumiyyatlo olmamasi kimi olamatlor NPA-
a xasdir. Bu xastolor yasamin ilk 2-3 ilinds diinyasini dayisirlor. Nimann-Pik B tipi A tipi ilo olduqgca

oxsardir, lakin pozulmumus sinir sistemi alamatlori gériilmamakdadir.

Nimann-Pik C tipi avtosom resessiv mutasiyalar noticesinds yaranan neyrovisseral lizosomal
xostolikdir. Bu xostalik {iclin xarakterik olan visseral tutulma, nevroloji vo ya psixiatrik tozahiir
miixtolif vaxtlarda yaranir. Yeni dogulan kdrpslarin 120 000-don yanliz 1-ds bu xastaliyin rast golma
ehtimali vardir. Genis klinik spektr neonatal siiratlo 6liimciil xastalikdon yetkinlik dovriinds baslayan
xroniki neyrodegenrativ xastaliya qodar dayisir. Bu xastaliyin nevroloji torafi oksor xastolordo NPC-nin
siddatini toyin edir. NPC xostalorinds sizofreniyaya bonzor psixoz genis yayilmigdir. Olava
molumatlara zehni ¢asqinligin erkon baslanmasi, katatoniya vo antipsixotik miialicoya miigavimat
daxildir. Psixozun va har hansi slamatlorin digar nevroloji alamatlor kimi birgs bas vermasi NPC {igiin
siibha dogurmalidir. Diagnozu toyin etmak {igiin MRT miiayinasi faydali ola bilar, lakin bu miiayins va

diagnoz tisulu NPC ii¢iin spesifik deyil. MRT miiayinasinin cavablar1 ¢ox dayiskan, geyri-spesifik va



geyri-hossas xaraktero malikdir. Xostoliyin toyini {igiin biomarkerlorin skrininq tisullari indi NPC
diagnostikas1 prosesindo birinci pillo hesab olunur. Xastoliyin Flippin boyama testi, biomarkerloro
diagnozu toyin etmo yollari var. Flippin boyama testi ilo miiqayisodo biomarkerlorin geyri-

invazivlik, siirat, daha yiiksok Gtiirmo gabiliyyati, asag1 qiymot vo istifadonin asanligi kimi bir sira
iistiinliiklori vardir. Homginin bu metodlarin hessashigi vo spesifikliyi do bildirilmisdir. Sxem 1 -do

flippin boyama testi vo NPC biomarkerlari {isullari ilo diagnozun toyin olunma ardicillig1 qeyd olunur.

Yiiks=k kliniki NPC sibhasi
alan pasient

Klimiki niglzri ils MPC riski artan
pasient

|
asaslandinldig halda
birbaza ardicilliga
yinalmaimasalan, son
dzraca yiksak kliniki
sibha)

pozitiv

Yanhz 1 patogenetik
mutasiya

|
alavs, hartarafli genetik test(dmumi gen, ndmra sursti va ya splaysing
deffekti znalizi va 5.)

Filippin boysma testi

NPC biomarkerlsri
|

v pozitiv
I MPC xastasi deyil I Bl NPC xastasidir

Sxem 1. Filippin boyama testi vo NPC biomarkerlori ilo diagnozun tayin olumast.
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