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DIFERENSO OLUNMAMIS BIRLOSDIiRiCi TOXUMA DISPLAZiYASI SINDROMU
OLAN USAQLARDA DiSPLAZIYANIN AGIRLIQ DOROCOSINDON VO YASDAN
ASILI OLARAQ 9Z9LO SISTEMININ METABOLIK
BIOMARKERLORININ DOYISIKLIKLORI

Ohmadli K.N.
Azarbaycan Tibb Universiteti, Il Usaq xastaliklari kafedrast

Tadqiqatin maqsadi diferenss olmayan birlosdirici toxuma displaziyasimin klinik fenotipik
dlamat daracasing dsason 9zals sistemindd bas veran metabolik doyisikliklorin 6yronilmasindon
ibaratdir. Todqiqatimizin aparilmasi ii¢iin birlesdirici toxuma displaziyasi sindromu olan 52
nafar usaq tadqgigata calb edilmis va onlarda [35 oglan va 17 qiz] displaziyanin Klinik-fenotipik
slamatlori miisyyanlasdirilorak yasla inkisaf dinamikasi dyronilmis vo birlasdirici toxumanin
agirhq daracasindan asihi olaraq naticalor 3 qrupa boliinmiisdiir.Birlosdirici toxumanin agir-
Iiq doracasi il metabolik biomarkerlorin klinik gostoricilori arasinda diiriist korrelyasiya
dlagolori movcuddur.Bu gostaricilorin tayin edilmasi erkon tibbi yardimin gostorilmasina vo
galacok agirlagsmalarin qarsisinin alinmasina imkan verir.
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Aktualliq: Miiasir pediatriyanin  aktual
problemlorindon biri usaq vo yeniyetmolorin
saglamliginin proqressiv pozulmasi ilo natico-
lonon, stimiikk-ozolo sistemindo bir sira geri
qayitmayan dayisikliklors vo hatta sonradan, bir
sira hallarda slilliys belo sobob olan birlogdirici
toxumanin displaziyasi sindromudur (BTD)
[1-3].

Bir ¢ox tadqgigatlar BTD olamatlorinin son
illordo 26 %-don 80%-9 qodor artmasin siibut
etmisdir [2-6]. Belo genis diapazonda miisahido
olunmasmin ohali arasinda “ genetik yiikiin ”
toplanmas: hesabmna olmasi qonastina golin-
misdir [3,7,8].

Aparilan elmi todqiqatlar birlegdirici toxu-
ma displaziyasinin formalagmasi {iciin geneo-
loji anamnezdos prognostik amillorin — I vo II
doracali qohumlarda dos gofosi deformasiyasi
(¢okmagi dosii, toyuq dosii, yast1 forma), mitral
gapaq prolapsi, oynaqglarin hipermobilliyi, dori-
nin hadden artiq dartilmasi, onurga siitunu pato-
logiyalar1 (kifoz, lordoz, kifoskolioz), miopiya
olmasini, eyni zamanda sadalanan olamatlorin
oksor hallarda irsi xarakter dasidigmi siibut
etmigdir [5, 6, 8, 9].

Usaglarda diferenso olmayan birlosdirici
toxum displaziyast sindromunun (DoBTDS)
miixtolif formalarinin tozahiir slamatlorinin
vaxtinda agkar edilmosi golocokdoki bir sira
agirlasmalarin - qarsisin1  almaq {iglin  uygun
profilaktik todbirlorin hazirlanib hoyata kegi-
rilmasi ligiin zomin yaradir.
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Tadqgiqatin maqsadi: Diferenss olmayan
birlogdirici toxuma displaziyasinin klinik feno-
tipik alamot doracasine asason azolo sistemindo
bas veran metabolik doyisikliklorin dyronilmasi.

Material vo miiayina iisullari: Todqgiqgati-
mizin moagsadine ¢atmaq iiciin  birlogdirici
toxuma displaziyast sindromu olan 52 nofor
usaqda [35 oglan va 17 qiz] displaziyanin kli-
nik-fenotipik olamatlori miioyyanlosdirilmis vo
yasla inkisaf dinamikas1 dyronilmisdir.

Birlogdirici toxumanin natamam inkisafi-
nin toyini Uglin - T.Milkovska-Dmitrova va
A.Karakasov (1987) torofindon toklif edilon
birincili (hipermobil oynaglar, dos gofosi vo
onurga anomaliyalari, hiindiir damaq, araxno-
daktiliya, yastiponcalik, dori elastikliyi, vena-
larin genislonmosi, goz doyisikliklori vo saira)
va ikincili ( dis anomaliyalari, stigmalar, oynaq
agrilar1) olamatlor vo hor displaziya olamati
ticilin toyin olunmus prognostik amsallar istifado
edilmigdir. Cadvalo asason displaziya olamatlo-
rinin omsal qiymotlori toplanaraq BTD-nin
doracolori toyin olunmusdur:nastico < 12 bal
oldugda I daracali ylingiil tozahiirlii displaziya
(iki osas olamot olduqda), 13-23 bal II doracali
orta tozahtirlli displaziya ( {i¢ asas vo ii¢ ikincili
olamat olduqda) vo > 24 bal-III deracali agir
tozahtirlii displaziya ( bes osas vo iki ikincili
olamat olduqda) kimi qiymotlondirilmisdir.
[lkin miiayinodon sonra birlosdirici toxumanimn
displaziya deracesindon asili olaraq usaqlarin
gruplasdiriimast Cadval 1.-do tosvir edilmisdir.
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Cadval 1.

Diferensa olmamus birlagdirici toxuma displaziyasi olan usaqlarda displaziya daracasina
asasan qruplarda yag-cins torkibi (miitlaq adad %)

Qrupl 6-10 yas (n=24) 11-16 yas (n=28) Comi (n=52)
o Oglan Qiz N Oglan Qiz N Oglan Qiz N
I dor. 5 6 8 4 11 12 10 22
BTD (3- | 9,62% | 11,54% | 15,38% | 13,46% | 7,69% | 21,15% | 23,07% | 19,21% | 42,31
12 bal) %
II dor. 3 9 12 3 11 11 12 23
BTD (13- | 5,77% | 17,31% | 23,07% | 15,38% | 5,77% | 21,15% | 21,15% | 23,07% | 44,23
23 bal) %
I 1 1 2 6 4 3 7
dor. BTD -1 1,92% | 1,92% | 7,69% | 3,85% | 11,54% | 7.69% | 5,77% | 13,46
(24 bal) - %
Comi 8 16 24 19 9 28 27 25 52
BTD 15,38 | 30,77% | 46,15% | 36,54% | 17,31 | 53,85% | 51,92% | 48,08% | 100%
% %

Cadval 1-0 noazoar salsaq gorarik ki, tadqiq
olunan 6-16 yasli 52 nofor moktabli usagin
42,31%-do (22) I doracali, 44,23%-ds (23) 1T
daracali va 13,46%-ds (7) III doracali birlos-
dirici toxuma displaziyasi geyd olunmusdur.

I doracoli BTD 6-10 yash usaqglar arasinda
daha ¢ox qizlarda 11,54% (6) rast golinmisdir.
Boyiik maktabli yasinda (11-16) olan 7 nofor
oglanda (13,46%) I doracali displaziya qizlara
nisbaton ((4)7,69%) daha ¢ox miisahids edil-
migdir.

IT doracali displaziya asason kigik moktob-
li yasda qizlarda 17,31% (9) oglanlara nisbo-
ton 5,77% (3) ¢ox rast golinso da, 11-16 yash
moktoblilords iso daha ¢ox oglanlarda 15,38%
(8), bundan bir qodor az iss 5,77% (3) qizlar-
da geyd olunmusdur.

IIT daracali displaziya 24 nofor 6-16 yash
moktabli usaqlar arasinda yalmz 1 qizda
(1,92%), 11-16 yasli moktoblilords iso 4 nafor
(7,69%) oglan, 2 nofor (3,85%) qizda askar
edilmisdir.

Yas qruplarinin miiqayisasi gostorir ki,
kicik moktoblilordo daha ¢ox II doracali dis-
plaziya 23,07% (12), nisboton az I dorocali
15,38 (8) displaziya qeyd olunur.Homginin
boylik moktob yash usaqlarda I doracali vo II
doracali displaziya eyni nisbotdo  21,15%
(11) miisahids edilmisdir.

IIT daracali displaziyani yas qruplarina go-
ro miiqayisa edarkon bir daha siibut olunur ki,
yas artdiqca displaziyanin agirliq deroacesi
artir. Belo ki, ki¢ik moktab yasinda 1,92% (1)
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vo 11,54% ( 6 ) boyiik moktobli yash usaqda
rast golinmigdir.

Yas dinamikasinda alinan naticolor displa-
ziya prosesinin proqressiv inkisafini tosdiq-
loyir.

Birlogdirici toxumanin displaziyasi zamant
digor orqan va sistemlor zodslondiyi kimi ozs-
lo sistemi do zodolonir. Bu zaman ozolo
kiitlosi azalir.Elektron mikroskopik miiayina
zamani eninazolaqli azalo liflorinin 6l¢iistiniin
kicildiyi miisahido edilir. Proses sonda ozolo
atrofiyast ilo noticolonir (Ahimastos A.A.,
Aggarwal A., 2008) Tonoffiis vo asagi otraf
ozalalorinin  zodolonmasindon olave hom do
diafragma, gozli horokat etdiron ozalalorin do
zodalonmosing rast galmoak olar. Qigirdaq vo
gabirgarasi ozololor badon kiitlosinin 40 %-on
coxunu toskil edir. Odur ki, ozoalolordo bas
veran doayisikliklor biitév orqanizmo ciddi
tosir gostorir. ©zolonin yigilmasinda yalniz
ozolo toxumasiin deyil, o climlodon birlos-
dirici toxuma elementlorinin, votor struktur-
larinin, habels ozoalolorin bilavasito bagl oldu-
gu stimiiklorin da rolu vardir. Malum oldugu
Kimi ozolo liflorinin torkibindo koévsaklifli
birlogdirici toxuma moévcuddur.Belalikla, aza-
lonin organ kimi formalagmasinda ozalo toxu-
masindan basqa birlogdirici toxuma element-
lori do istirak edir. Elo buna goradir ki,
birlegdirici toxuma displaziyas1 zamani yara-
nan morfofunksional dayisikliklor azslslordo
do 6z oksini tapmisdir. Ozalo sistemindo ya-
ranan doyisikliklori ti¢lin — hipotrofiya (47%),
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ozolo hipotoniyasi (33 %), abdominal yirtiglar
(3-19,5%) kimi olamatlor xasdir [10, 11].
Birlogdirici toxuma genis sokildo yayilaraq
imumi badon kiitlosinin 50 %-o qodorini
togkil edir [12-15]. Birlosdirici toxumanin
biitiin ndvlori embrional mezenximal toxuma-
dan inkisaf edir. Elo bu sabobdondir ki, birlos-
dirici toxumanin displaziyasi zaman1 orqaniz-

min {izvleri eyni doracoali zodalonir va birlos-
dirici toxumanin displaziyasi anlayis1 birlogdi-
rici toxumanin sistem xostoliyi kimi izah
olunur [6, 9,16].

Ozolo sisteminds yaranan metabolik doyi-
sikliklor asagidaki Cadval 2. 6z oksini tap-
migdir.

Cadval 2.
6-10 yash usaqlar arasinda 272l sisteminda yaranan metabolik dayisikliklor
Minerallar I dorocali | II doracali IIT doracali artmigdir | azalmisdir
displaziya | displaziya displaziya
Ca 2 2 +
3,85% 3,85%
fonlasmis 11 12 1 +
Ca 21,15% 23,08%
P 4 3 +
7,69% 5,77%
Mg
ALP 1 2 +
1,92% 3,85%

Cadval 2-ys nozor salsaq gororik ki, 6-10
yaslt usaqlar igorisindo I doracali va Il dorace-
li displaziyada Ca g¢atismazlig1 eyni nisbotdo
3,85% (2) rast golinsa do, ionlagsmis Ca ¢atis-
mazlig1 I doraceli displaziya zamani 21,15%
(11) vo nisbaton ¢ox II daracali displaziyada
159 23,08 % (12) nafords miisahido edilmisdir.

Fosforun miqdar1 I daracali displaziya za-
manit 7,69% (4), Il derocali displaziya zamani
159 5,77% (3) azalmigdir.

Bu yas qrupundan olan 1 nafor I doracali
displaziyasi olan usaqda (1,92%) va 1 nofor
do (1,92%) II doracoli displaziyali usaqda
todgigat zamani fosforun miqdarinin artma-
sina da rast golinmisdir.

Sadalanan  mikroelementlorlo  nisbotds
ALP artmisdir. Belo ki, I deracali displaziya
zamant 1,92% (1), II doracads iso 3,85% (2)
naforde geyd edilmisgdir.

Cadval 3
11-16 yash usaqlarda metabolik dayisikliklaorin gostaricilori
Minerallar I dor. II dor. 11 dor. | artmisdir Azalmisdir
displaziya | displaziya | displaziya

P 2 +

ALP 1 3 +

Cadval 3-0 osason qeyd etmok olar ki, doracoli displaziyas1 olan ugsaqda toyin edil-
yuxart yasli moktoblilords yalniz fosfor veo misdir.
ALP-in gostoricilori doyismigdir. Fosfor [l Natica: Miiayino noticolorino osason de-

doracali displaziyast olan 2 nofor usaqda
(3,85%), qolovi fosfataza iso 1 nofar (1,92%)
IT doracali displaziyali vo 3 nafor (5,77%) 111
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mak olar ki, yas artdiqca displaziyanin agirliq
docorosi usaq yaslarinda zoif olamaotlorlo
miisahido edilso do sonraki yaglarda artaraq
ciddi dayisikliklora sabab olur.
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PE3IOME

W3MEHEHMS METABOJUYECKNX BHOMAPKEPOB MBIIIIEYHOM CUCTEMBI
B 3ABUCUMOCTH OT TSKECTHU JUCILIAZAU U BO3PACTA JETEM C
CUHJIPOMOM HEJIU®®EPEHIIMPOBAHHON JIUCILIA3US
COEJUHUTEJBbHON TKAHA

Axmenanl K.H.
Aszepoatiodcanckuii Meouyunckuii Ynusepcumem, Kageopa « Il [Jemckueboneznuy

Knroueevie cnosa: oucnnasus, xanvyuti, pocghop.

Lenp uccnenoBaHus - M3YYUTh META0OIMUYECKHE W3MEHEHHs, MPOHCXOJAIINE B MBIIICYHOM
CHCTEME, OCHOBAHHbIE Ha KIMHHYECKOW (EHOTHNHUYECKOM cTeneHu HenudpdepeHIupoBaHHOM
JMCIIIa3UH COeMHUTENbHON TKaHu. B nccnenoBanue ObU1o BKIIOUEHO 52 peOeHKa ¢ CHHIPOMOM
JMCIIIa3UM COEAMHUTENIbHOW TKAHU Ul ONpEeNeNeHHs] KIMHUYECKMX U (DEHOTUIIMYECKHUX CHMII-
TOMOB JucIuIa3uu [35 manbuukoB u 17 neBodek]. 3ydyena quHamuka Bo3pacta U pe3ynbTaThl ObUIN
paszeneHbl Ha 3 TpyHIbl B 3aBUCMMOCTH OT BeCa COCIUHMUTENbHON TKaHH. Mertaboiauuyeckue
OroMapKepbl UMEIOT JOCTOBEPHYIO KOPPEISIIHI0O MEXKIY KIMHUYECKHMHU TNposBieHUsMU. Orpe-
JieJICHUE IMOJYYEHHBIX IOKa3aTesael M03BOJIUT MPOBECTH paHHEE MEAMLIMHCKYIO MOMOIIb M Ipe-
JOTBPATUT OyyIlIH€ OCIOKHEHUS.

SUMMARY

CHANGES IN METABOLIC BIOMARKERS OF THE MUSCULAR SYSTEM
DEPENDING ON THE SEVERITY OF DYSPLASIA AND AGE OF CHILDREN WITH
SYNDROME OF UNDIFFERENTIATED CONNECTIVE TISSUE DYSPLASIA

Ahmedli K.N.
Azerbaijan Medical University, Il Department of Children Disease

Key words: dysplasia, calcium, phosphorus.

The aim of the study was to study the metabolic changes occurring in the muscular system based
on the clinical phenotypic degree of undifferentiated connective tissue dysplasia. The study
included 52 children with connective tissue dysplasia syndrome to determine the clinical and
phenotypic symptoms of dysplasia [35 boys and 17 girls]. The dynamics of age was studied and the
results were divided into 3 groups depending on the weight of the connective tissue. Metabolic
biomarkers have an honest correlation between clinical manifestations that allow early medical care
and prevent future complications.
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