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KiSTOZ FiBROZ OLAN XOSTOLORDO COViD-19

Qurbanova E.V.
6 sayli usaq klinik xastoxanasi, Baki, Azarbaycan

Maqals irsi xastaliklorin strukturunda vacib yer tutan kistoz fibroz xastalorindo COVID -
19 xiisusiyyotlorino hasr edilmisdir: pandemiya dovriindo toplanmis epidemioloji, statistik
molumatlar verilib, COVID-19 ilo kistoz fibrozun patogenetik mexanizmlorinin oxsar magam-
lar1 aciglamib, diinya iizra kistoz fibrozlu xastolords qeyds aliman COVID-19 hallarimin gedis
xiisusiyyatlori tasvir edilib. Soxsi klinik miisahids taqdim olunub.

Acar sozlar: COVID-19, kistoz fibros, mukovissidoz, usaqlar.

2020-ci ilin ilk aylarinda bir ¢ox 6lkalordo
yeni nov koronavirus infeksiyasinin (SARS-
CoV2) torotdiyi COVID-19 adl xestalik yayl-
maga basladi. Homin dovrde Umumdiinya So-
hiyya Toskilat1 (UST) terafinden elan olunmus
pandemiya holo do davam etmokdodir [1].
Azorbaycanda COVID-19 ilk hallarimin gey-
diyyat1 2020-ci ilin fevralinda miisahido edildi
va hal-haziradok 6lkomiz biitiin diinya ilo bo-
rabar pandemiya ilo miibarizo aparir.

Kistoz Fibroz (KF) vo ya mukovissidoz
CFTR genindo bas veron CFTR xlor kanalinin
funksiyasinin pozulmasi ilo gedon xastoliklor
grupudur ki, bu patologiyaya moruz qalan
pasientlor bir sira patogenlor torofindon toro-
dilo bilon tonaffiis yollarinin infeksiyalarina
gora risk qrupuna daxildilor [2].

Pandemiya dovriindo xronik xastolora gos-
torilon planlagdirilmis tibbi qullugun imkanla-
rinin dayisilmasi ham tibb is¢ilarin, ham pasi-
yentlorin osasli narahatliqlarina sobob oldu. Bu
soraitdo KF-lu xastalordo COVID-19 infeksi-
yasinin gedis xiisusiyyatlorinin dyranilmasing,
stasionar miialiconin alternativ tiisullarla ovoz
olunma algoritmlorina talob yarandi. Homin
dovro aid olan UST molumatlarina osason
COVID-19 toxmini 5 xastodon 1-da agir tonof-
fiis catismazligi vo ya kaskin respirator distres
sindrom formasinda tozahiir edirdi [3].

Nozoro almaq lazimdir ki, KF zamani
bronx-agciyar sistemindo obstruktiv zadslon-
molor bas verir vo xronik bakterial infeksiya
inkisaf edir, bu da 6z ndvbasinda bronxoektaz-
larin yaranmasi va persistensiyasi ilo SaCiyys-
lonir. Oksor hallarda belo xostolordo 6liim
sobabi mohz agciyarlor torafindon yaranan
fosadlagsmalarolur. Bir vacib magam onunla
baghdir ki, KF-lu pasientlords 53% hallarda
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Pseudomonas aeruginosa infeksiyasinin qo-
sulmas1 miithiim rol oynayr [4].

KF zamam osas iltihab markerlari ney-
trofillor sayilir. Tonoffiis yollariin neyrtofil-
lorlo infiltrasiyasi agciyor toxumasinin zade-
lanmasina va obstruktiv doyisikliklora gatirib
cixarir. Belo Xostolor {igiin sitokin iltihabi da
xarakterikdir [2, 5].

Beloliklo, KF vo COVID-19 miioyyan ox-
sar patogenetik mexanizmlorin mévcudlugu ilo
saciyalonir: neytrofil mansayi iltihab va sitokin
hamlasi, hans1 ki hom tonoffiis sisteminin, hom
do basqa hoayati vacib orqanlarin pozulmalari-
nin agirliq deracasini miioyyanlondirir [6].

Bozi todgigatlarda toklif olunan meyarlara
asason COVID-19 zamani sitokin hamlasinin
prediktorlari kimi agciyar funksiyasinin siiratli
pislosmasi fonunda C-reaktiv ziilalin, ferritinin
konsentrasiyalarinin qanda yiiksalmasi, sitope-
niya alamatlori (trombositopeniya va limfope-
niya), koaqulopatiya (trombositlorin sayimnin vo
fibrinogenin azalmasi, D-dimerin artmasi ),
garaciyarin zadalonmasi alamatlori (laktatde-
hidrogenaza vo aminotransferazlarin aktivliyi-
nin yiiksalmasi) ¢ixis eda bilor [6].

KF-lu xastolords qati bronxial mohtaviy-
yatin torkibinds ¢ox miqdarda olan hiiceyro-
xarici DNT-nin pargalanmast maqsadilo, ads-
ton dornaza-alfa istifads edilir. Bozi miiolliflor
dornaza-alfanin hatta COVID-19-un kompleks
mualicasinds effektiv olmasuni ehtimal edir
[2, 6].

2020-ci ilin aprel ayinda Avropanin Kistoz
Fibroz tizro camiyyati (European Cystic
Fibrosis Society — ECFS) torafindon KF olan
Xostolorde COVID-19 gedis xiisusiyyatlorini
oyranmok mogsadilo ECFS-COVID-19 miisa-
hido programu inisiasiya edilmisdir [7]. Ilkin
morhoalalords toxmin edilirdi ki, KF fonunda
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COVID -19 agir gediso malik olacaq, lakin
sonrak1 miisahidolor bels pasientlords yeni nov
koronavirusun torotdiyi xostoliyin daha az
tezlikdo vo daha yiingiil formada tozahiir etm-
osini gostordi.

8 Olkodon (Awvstraliya, Kanada, Fransa,
Irlandiya, Hollandiya, Yeni Zelandiya, Bdyiik
Britaniya, ABS) olan 40 KF-lu xastanin tahlili
osasinda tortib edilmis Beynolxalqg hesabata
miivafiq olaraq, 13.04.2020 il tarixino qoador
COVID -19 hallar1 bu xastolarde 0,07% toskil
edorok timumi tadgiqata daxil olan 6lkolorin
orta gostaricisi (0,15 %) ilo miiqayisods daha
asag1 olmusdur [8].

15.04.2020 tarixina godor aparilmis todqi-
gatda KF-lu xastalords 30 COVID-19 hali tos-
vir edilmisdir: todgigat Lombardiya (italiya),
Fransa, Almaniya,ispaniyani ohato etmisdir,
bunlarin arasinda letal notico geyd olunma-
migdir. O zaman belos bir ehtimal edilmisdir Ki,
belo milayim statistika Umumiyystlo KF
Xxastalorde COVID -19 hallarmin az olan say1
ilo baghdir [9].

Buna siibiit olaraq, bir il sonra alinan sta-
tistika he¢ do lirokacan olmadi: 8 mart 2021 il
tarixino olan molumtlarda gostoricilor asagi-
daki kimi olmusdur: timumilikdo 27 6lkodo
1126 xastolonma hali, bunlardan 886 PCR testi
ilo tasdiglonan hallar, 26 intensiv terapiya tolob
edon hallar vo 13 6liim hadisasi [10]. Siibho-
sizdir ki, COVID-19 pandemiyas1 dovriindo
KF yiiksok risk qrupuna aid edilon patolo-
giyalardan olub, 6ziins ciddi digqgat tolob edir.

Bizim miisahidomiz altinda olan 40 KF-lu
xostolorin arasinda yalmz 2-do COVID -19
qeyd edilmisdir. Bunlar KF diagnozu tosdiq-
lonmis 14 yash oglan vo 7 yash qiz olmusdir.
Hor iki xostodo anamnestik molumatlar
COVID-19 iigiin xarakterik olmusdur (vali-
deynlordo miisbot PCR test, six ailovi kontakt).
Qeyd etmak lazimdir ki, xastalorin ikisinds do
KF diagnozunun gec qoyulmasi vo bundan
irali golorok spesifik miialiconin gec baslan-
mast ilo oladodor bir sira xronik fosadlarin
(fiziki inkisafdan geri qalma, tez-tez tokrar-
lanan pnevmoniyalar, Pseudomonas aerugino-
sa dastyiciligt vo s.) miisahido olunmasi
SARS-CoV2 infeksiyalasma zamani xiisusi
fon voziyyet yaratmigdir.

Iki KF-lu xostadon birinda (14 yasl oglan-
da) COVID-19 geyri-qonastboxs fona baxma-
yaraq ylingiil gediso malik olmusdur, xastalik
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olamotlori 6zlorini az biruzo verorok tez bir
zaman aradan gotiiriilmiisdiir (14 giin orzindo
fosadsiz sagalma), buna asas olaraq homin kli-
nik miisahidonin genis tosvirino ehtiyac gor-
madik.

Lakin 2-ci xostodo COVID-19 gedisi bir
sira xiisusiyyatlorlo saciyyolonmisdir ki, bu-
nunla bagl bu klinik miisahidoni digqgatinizo
daha otrafli toqdim etmak istoyirik.

Xosto A., 2014 il tovallidli (cinsi-qiz).
Xastaya KF diagnozu ilk olaraq 2017-ci ilds
goyulub. Diagnostik axtarisa siibho usaqda tez-
tez miisahido olunan pnevmoniyalar, ¢okidan
geri galma, modo-bagirsaq trakti torafindon
steatoreya kimi Kklinik oslamatlor olmusdur.
Diagnoz tor testi (tordo xloridlorin toyini)
naticasinin yiiksok olmasi (74mmol/l) va ge-
netik miiayinodo homozigotpatogen CFTR F5
08del genin askar edilmasi vasitasilo tosdiglo-
misdi.

Belolikla, xostaya: «Kistoz fibroz, qarisiq
forma, autosom-resessiv tip otiiriilma (homo-
ziqot patogenCFTR F508del genin dasiyici-
l1ig1). Xronik bronxit. Madoalt1 vozin ekzokrin
catismazligi» klinik diagnozu qoyulmusdur.

Osas Xxastoliyin agirlagsmasi balgomin bak-
terioloji miayinasindo Pseudomonas aeru-
ginosa bakteriyasinin inkisaf etmasina sobab
olmusdu. Pseudomonas aeruginosa ilo miiba-
rizo ¢orgivasindo Xastoyo miitamadi olaraq
antibakterial terapiya (Ceftriakson, Seftazi-
dim, Amikasin, Gentamisin, Kolistin) va
individual bakteriofaglar toyin edilmisdi.

Diagnoz qoyulan andan KF simptomlarina
tosir edon c¢oxsaholi terapiyanin totbigine
baslanilmisdi. Bu yanasma giindalik dorman
preparatlar1  (bronxodilatatorlar, pankreatik
lipaza, vitamin - elektrolik kompleksi, P.bakte-
riofaqlar), xiisusi qidalanma (Pediasur, Proti-
far, Fantomalt) vo avadanliglarin (nebulayzer,
tonoffus fizioterapiyasi li¢lin cihazlar) istifa-
dasini nazords tutur. Bunlarla yanasi, bazis
terapiyanin sxemina dornaza —alfa, 5% hiper-
tonik, sonralar isa 7% hipertonik mohlular
daxil edilmisdir. Xosto daima pediatr vo dar
ixtisaslt hokimlarin nazarstindo olmusdur.

2020-ci ilin dekabr ayinda usaqda yiiksok
hararot 38,5-39°C, zoiflik, istahsizliq,bas agri-
lar1 olamorlori yaranmigdi. Ailo anamnezini
nozoro alaraq (usagin anast vo nonasindo
COVID -19 PCR testi miisbot olmusdur),
xastado COVID-19 diagnozu ehtimal edilib.
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Miialico ambular soraitdo bazis terapiya
fonunda baslanilmisdir: azitromisin (per o0s),
genferon lyte (125000V), Zn preparati. 14 giin
¢okon miialico miiddstindo yiliksok qizdirma
enib, lakin subfebril roqomlords saxlanilib.
Dinamikada xostonin rutin qan gostoricilori
qiymatlondirilib.  Xestoliyin  14-¢li  giinii
COVID -19 ils bagl ilk seroloji milayino apa-
rilib: 15.12.2020: igM —25.28 (Negativ 1>,
Pozitiv 1<), igG —8.73 (Negativ 1>, Pozitiv
1<); CRP -8.2 mg/L.

Xostoliyin 51-¢i giinii COVID -19 ilo bagh
tokrar seroloji miiayinenin naticalori (20.
01.2021): igM -5.17 (Negativ 1>, Pozitiv 1<)
IgG —7.25 (Negativ 1>, Pozitiv 1<); CRP — 9
mg/L. Klinik olaraq homin dévrds usaqda
subfebril temperatur (37.1°C - 37.5°C),
bolgomli 6skiirak, istahsizliq qeyd edilmisdi.

Son miiayinadon 1 ay sonra COVID-19 ila
bagl seroloji gostoricilorde “koskin dovriin”
marker1 sayilan igM yeno do “pozitiv” toyin
edilmisdi: 26.02.2021: igM —2.5 (Negativ 1>,
Pozitiv 1<) IgG —3.56 (Negativ 1>, Pozitiv
1<); CRP -3.8 mg/L. Xastonin imumi voziy-
yatindo miisbot dinamika olmadigindan (xasto-
do subfebrilitet, zoiflik, istahanin pozulmasi,
¢okinin azalmasi, dorinin avazimasi vo “mor-
morvari” ¢alar almast), xosto stasionara yerlos-
dirildi.

Daxil olarkon voziyyeti osas xostoliyino
goro orta agirdir. Cokisi 20 kq ( SDS: 11.93,
Persentil:>99.98), Boy 119 sm (SDS: 31.7,
Persentil:>99.98), BCI 14.12kq/m? (SDS: -0.8,
Persentil:>21.19).

Xosto siistdiir, temperaturu 38.7°C, az
harokatlidir, istahas1 pozulub. Dari va goriinan
selikli qisalar1 avazimigdir, “mormorvari”
calarhidir. Darialt1 piy toxumasi zoif inkisaq
edib. Siimiik-ozalo sistemi trofindon go6zo
carpan patoloji doyisiklik yoxdur. Periferik
limfa diiytlinlori: cons alt1 limfa vazlori xirdadir
(findiq 0l¢iisiindo), horokatlidir, agrisizdir.
Tonoffiisti sorbostdir, TS — 22/daq, Sa02 - 94
%, Oskiirayi bolgomlidir, spastikdir. Agciyar-
lorin iizorindo perkutor sosin kiitlosmosi,
auskultasiya zamani tok-tok kegici yas xiriltilar
esidilir. Nobzi -105/daq., zaif dolgunluqdadir.
Urok tonlari karlagib, patoloji kiiylor esidilmir.
Osnoyi  hiperemiyalidir, badamciglar adi
Olciidodir. Agiz boslugunda bir disdo karies
olamatlori geyd edilir. Qarm1 yumsaqdir, qara-
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ciyar va dalaq allonmir, nacis ifraz1 giindo 1-
2dofy, steatoreya geyd edilmir. Sidik ifraz1 sor-
bastdir, agrisizdir. Meningeal olamotlor miisa-
hido olunmur.

Qanin iimumi analizindo : WBC-15.0x
10%L, RBC-4.5x10%/L, HGB-96q/L, HCT-
34%, PLT-298x10%L, NEUT%-65%, LYM
%- 30%.

Sidiyin imumi analizi patologiyasizidr.

Biokimyovi analizlor: AST-32.6 UIL,
ALT-59.5 U/L, GGT-16.4 U/L, CRZ -3 mq/I

Xarici tonoffiis gostoricilori norma daxi-
lindo olublar: FVC-88%, FEV1-72%, PEF-
76%

Agciyarlorin rentqen miiayinosinda: hor iki
payda bronx-agciyor soklin giliclonmosi vo
infiltrativ kolgaliklor qeyd edilir.

Boalgomin bakterioloji miiayinosi: St.aureus
vo Pseudomonas aeruginosa infeksiyalarinin
birlikds inkisafi askarlandi.

Qarin boslugun USM-dos patoloji doyisik-
liklor geyd alinmada.

Anamnestik, klinik vo laborator miiayins-
lorin  gostoricilorine  osaslanaraq  usaqda
COVID-19 xostoliyinin uzun siiron gedisi
(SARS-CoV2 infeksiyasinin persistensiyasi)
noticosindo osas xostoliyin agirlagsmast hag-
qinda damsgmagq olar. COVID-19 xostoliyin
hazirki vaxta malum olan patogenetik immun
mexanizmlorini nozoro alaraq xostonin tera-
piyas1 korreksiya edilib. Immunomodulyasiya
mogsadi ilo miialicaya intravenoz immuniglo-
bulin (Oktagam 20%) oslavo olunub. Qisa bir
zamanda xostonin voziyyatindo musbaot dina-
mika aliib (istahanin artmasi, hararatin enmo-
si, ohvalin yaxsilagsmasi, dskiiroyin azalmasi)
vo xasto klinik yaxsilagma ilo eva yazilib.

Beloliklo, aydindir ki, KF fonunda gedon
COVID-19 daha agir gedis, intoksikasiya
olamatlorinin daha askar formada tozahiir et-
moasi, kaskin fazaya xas olan seroloji gostori-
cilorin yiiksok rogomlordo uzun miiddotli
persistensiyast va asas xastoliyin (KF) simp-
tomlarinin qabarmasi ils sociyyalonir. Hazirki
dovrde aydin olur ki, pandemiyanin ilk ayla-
rinda alinmis miilayim statistika bir il sonraki
molumatlara osason artiq ¢ox da {irokagan
sayila bilmez. Bunu nazors alaraq, belo xos-
tolordo agir fosadlagmalarin garsisini almaq
maogsadilo profilaktik todbirlorin daha ciddi
aparilmasina ehtiyac duyulur.
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PE3IOME
COVID-19 y 60J1bHBIX MyKOBHCIHI030M

I'ypoanoBa J.B.
Hemckas kiunuueckas 6onvHuya Ne 6, baky, Aszepbaiiocan

Knrouegvie cnosa: COVID-19, kucmosnwiii pubpos, mykoeucyudos, oemi.

Cratbs mocssimena ocobenHocTssM COVID -19 y GonbHBIX ¢ MyKOBUCIHI030M (KHCTO3HBIM
¢ubpo3oM) - 0HOM M3 Haubosiee BaXKHBIX MMATOJIOTHI B CTPYKTYPE HACIEICTBEHHBIX 3a00JI€BaHUM.
[TpuBeneHpl HAKOTUICHHBIE B TIEPUOJ| MAaHACMUHU SIHACMUOIOTHIECKNE, CTATUCTHYECKUE TaHHBIE,
M3JI0KEHBI CXOKHe MaToreHerHueckue Mexanusmbl COVID-19 u MykoBHCIMI033, 0COOEHHOCTHU
TeueHHUs 3aperucTPUPOBAHHBIX MO Mupy ciydaeB COVID-19 y GONBHBIX ¢ MyKOBHMCIHIO30M.
Onucanbl COOCTBEHHBIE HAOIIOAEHUS (KIMHUYECKUH cydait).
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SUMMARY
COVID-19 in patients with cystic fibrosis

Gurbanova E.V.
Children's Clinical Hospital No. 6, Baku, Azerbaijan

Key words: COVID-19, cystic fibrosis, mucoviscidosis, children.

The article is devoted to the features of COVID-19 in patients with cystic fibrosis (cystic fibrosis),
one of the most important pathologies in the structure of hereditary diseases. The epidemiological
and statistical data accumulated during the pandemic are presented, similar pathogenetic mechanisms
of COVID-19 and cystic fibrosis, the peculiarities of the course of COVID-19 cases registered around
the world in patients with cystic fibrosis are described. Own observations (clinical case) are presented.
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