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Leya sindromu erkon usaqliq dovriinds rast galon irsi neyrometabolik, yarim kaskin nek-
rorlasan sindromdur. Simmetrik nekrozlasan sahslor beyin siitununda va bazal qanglionlar
nahiyasinda yerlasirlor. Sindromun gedisatinda ali beyin funksiyalarinin,gorma qabiliyyati-
nin, 9z3ld tonusunun enmasi vo tonaffiis pozulmalarinin meydana ¢ixmasi qeyd olunur.Bu gii-
nd qadar miialicasi tapilmayib,proqnoz birmonah agirdir, xastalor agir tonaffiis catmamazh-

gindan oliirlar.

Acar sozlor: Beyin siitunu, bazal qanglionlar, irsi neyro-metabolik, nekrozlagmis ensefalopatiya.

Leya sindromu.Yarmmkaskin nekrozla-
san ensefalomielopatiya- morkozi sinir siste-
mini zadaloyan nadir proqressivloson irsi ney-
rometabolik sindromdur. Rastgolmo tezliyi 1:
36000. 1951-ci ilds Denis Li torafindon tosvir
edilib. Osason, iki yasa qodor usaqlar xosto-
lonirlor, lakin yeniyetmoalorin vo boyliklorin
do xostolonmo hallar1 miisahido olunur. Bu
glinkii giin bu xastaliyin miialicasi molum de-
yil. Sababi mitoxondrilarin foaliyyati ilo bagl
olan genlorin mutasiyasidir. Orqanizmdo
energetik miibadilonin formalagmasina ca-
vabdeh olan fermentlorin ¢atmamazligi noti-
cosindo yarimkoskin nekrozlasan ensefalo-
miopatiya inkisaf edir. Fermentlorin ¢atma-
mazlig1 iss piroliziim tursusunun geyri diizgiin
metabolizmi va respirator halqads elektron-
larin  miqrasiyasinin  defekti  noticosindo
yaranir [Leigh D.]. Homg¢inin, Leya sindromu
genetik determinasiya, beyincikdo yenitoro-
molor, qlioz, damarlarin prolifikasiyasi, MS
S-nin degenerativ xastoliklorinin komplika-
Siyasi,gen mutasiyasi, damarlarda iltihabi pro-
sesslor noticosindo yarana bilir. 2016-c1 ilin
sentyabrinda xostoliyin profilaktikast hagqin-
da molumatda usaglarin donor yumurta hii-
ceyronin mitoxondrisindon istifads etmaklo
iic valideyndon” dogulma faktoru qeyd olu-
nub. Odobiyyatda klinikanin miixtalif vo de-
yiskon olmasi haqqinda molumat verilir. [1]
Yalniz hind milliflori torafindon hind
populyasiyasinda rast golinon Leya sindromu
bir ne¢o klinik masalo kimi toqdim olunub.

Leya sindromu koskin, yarimkoskin vo
xroniki gedisli ola bilir. Daha ¢ox yarim-
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kaskin va ya xroniki gedisat xarakterdir ki, bu
da sonunda 6liimla naticalonir. Nadir hallarda
kaskin ensefalopatiya formasinda kegir. Xos-
toliyin yayilmas irsi faktorla baglhidir. ©gor
ailodo xosto varsa, xastoliyin usaqlara otiirtil-
moasi ¢ox yliksok olur. Leya sindromunun hor
formasmin xarakterik klinik olamatlori var.
Yarimkoskin forma hipertonusa kegon ozalo
zoifliyi, orqanizmin timumi zaifliyi, piramid
vo ekstrapiramid defisit, stid-tursu asidozu,
periodik  miokloniyalar, kardiomiopatiya,
ataksiya vo otraflarin tremoru, hipoventilya-
siya, votor reflekslorinin enmasi alamatlori ilo
tozahiir edir. Kaskin vo proqgressivlogon forma
klonik vo tonik qicolmalar, ataksiya, gérmo
sinirinin  atrofiyasi, spastik parezlor, nadir
epileptik tutmalar, morkozi skotoma, siiratli
kom agilligla tozahiir edir.Biitiin formalar
iiclin  klintk xarakteristika tirokbulanma,
qusma, yuxululug, diqgetin azalmasi, istahin
itmosi, bodon ¢okisinin koskin itirilmasi,
gdérma sinirinin atrofiyasi, tez yorulma, husun
itmosi, distrofik miotoniya, otraflarin titro-
mosi, udmanin pozulmasidir [1,4]. Leya
sindromunun diaqnostikas1 tiglin bas beyin
MRT miiayinasi (beyin siitununun ikitorafli
zadoslonmasi, lipid olavalarin omalo galmasi),
qanin biokimyavi analizi (laktat asidoz
yaranir, qanda siid tursusunun vo piroiiziim
tursusunun miqdar1 koskin artir), EKQ (sinus
taxikardiyasi), EEQ (fokal epileptik aktivlik)
aparilir. Diagnozu tosdiqlomak {iglin qan va
onurga beyni mayesini, hamgcinin, tonoffiis
zonciri fermentlorininin aktivliyini miioyyan
etmok lazimdir. Morfoloji miiayinado tala-
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mus, qabiqalt1 dilyiinler, gérmo siniri zadale-
nir, simmetrik nekrotik sahalor gqeyd olunur.

Xasta N.N. 16 yas, xostoxanaya miiraciot
edorkon voziyyati ¢ox agir idi. Husu aydin
deyildi.Umumi rigidlik qeyd olunurdu. Ana-
nin sozlorine gora xastalik 2017-ci ilin mart
aymda davranigin doayisikliyi ilo baslayib, get
gedo voziyyoti pislosib, gdérmasi zsifloyib,
harokatlori:oturmagi, yerimoayi pozulub, tam
harokatsiz hala diisiib. Miialico almayiblar.

Usaq 3-cli hamilslik, 3-cii dogusdandir.
Hamilolik normal ke¢ib.Usaq 9 ayliq, 3500 qr
¢oki ilo dogulub. Erken inkisafi yasina uygun
olub.Birinci va ikinci hamilslikdon olan usaqg-
lar saglamdirlar. Valideynlor qohumdurlar.
Usaq infeksion xastoliklorindon qizilca, mox-
moarak kegirib.

Xostoxanaya miiraciot etdikdon sonra kra-
nial MRT miiayinasi aparilib.

Natica: Hor iki serebral hemisferds bazal
ganglionlarda va peiventrikulyar ag maddado
signal artis1. Postkontrast sekanslarda qeyd

edilon sahsalords kontrast tutumu qeyd edil-
modi. Bu MRT goriintii ilkin olaraq toksik vo
metabolik leykoensefalopatioyalarda, neyro-
degenerativ xostoliklordo rast golo bilor. Xos-
tonin anamnezini, lezyonlarin xarakterini vo
lokalizasiyasina osaslanaraq ilkin olaraq yuve-
nil Leya sindromu (yarimkaskin nekrozlagan
ensefalomielopatiya) lehino diisiiniiliir.

Miizakira. Leya sindromu nadir irsi
neyrometabolik yarimkoskin nekrozlasan en-
sefalopatiyadir, X xromosomla ilisikli irson
kecir, DNT niivesindo mutasiyaya tosir edir.

Toqdim olunan klinik masaloya osason
geyd etmok lazimdir ki. xostaliyin olamatlori
bir il arzinds todricen inkisaf edib. Nevroloji
simptomatika (gérmonin, harokatlorin pozul-
masi, davranigda yaranan pozuntular) getdik-
co dorinloagib vo xasto agir voziyyats diisiib.

Beloliklo, 16 yash xosto hokim nozarati
altinda olmayib vo miixtalif nevroloji simpto-
matika inkisaf edib. Xostolik getdikco siddot-
lonib vo xasto agir vaziyyata diisiib.
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Leigh syndrome is an under-recognized inherited neurometabolic and subacute necrotizing
syndrome. The symptoms of Leigh syndrome are classically described as beginning in infancy.
Symmetrical necrosis areas are located in the brain column and basal ganglion. Severe brain
function, visual acuity, muscle tone and respiratory disturbances occur in the course of the
syndrome. Until now, treatment is unclear and the patient is dying of severe respiratory failure.
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