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ODOBIYYAT iCMALLARI

AZORBAYCANDA KiSTOZ FIBROZ XOSTOLORININ ASKARLANMASI
VO POLIKLINIK XiDMOTIN TOSKILI

Miirsalova Z.S. .
K.Y.Foracova adina Elmi-Tadgiqat Pediatriya Institutu, Baki, Azarbaycan

Kistoz fibroz (KF) yiiksak xastalonma va 6liimla naticolonan, autosomal resessiv irsi xarakter
dasiyan, ilk novbada tanaffiis vo hazm sistemina tasir edon multisistem xastalikdir. Azarbaycan-
da ilds 160-170 min usaq diinyaya golir. Hor 5 min korpadan birinds KF xastaliyi rast galinir.
Bu, il arzinds diinyaya golon koérpalordon taxminon 30-35-nin KF xastoliyi ilo doguldugunu
gostorir. Lakin bu xastalorin agskarlanmasinda catinliklor var. Hal-hazirda Azarbaycanda comi
49 KF xostasi KF Morkazindo qeydiyyatdadir. Maqsadimiz Kkistoz fibroz xastoliyinin saho
hakimlori torafindan vaxtinda askar olunmasi, xastalorin miialicasinin erkan baslanmasi, polik-
linik xidmatin diizgiin taskil olunmasi sayasinds onlarin hayat keyfiyyatinin yaxsilagsmasi v

omriiniin uzanmasina komok etmoakdir.
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Kistoz fibroz genetik bir xastalik olub, au-
tosom-ressesiv yolla kecir. Biitiin ekzokrin
vazilarin, eloco do hayati vacib iizv vo sistem-
lorin zadolonmasi ilo xarakterizo olunur [1,2].
On ¢ox ag irqli ingalarda rast golinir. Ag irqdo
2500-3500 dogulan korpslordon birindo rast
golinir. Ag irqds 20 insandan biri bu xastaliyin
dastyicisidir. Qara va sar1 irqds daha az rast go-
linir. Xostoliya sobab olan gen 7-Ci Xromoso-
mun uzun qolunda yerlosir. 27 ekzondan ibarat
bir gendir. Bu gen 1408 amin tursu torkibli bir
proteini kodlayir. Bu proteinin ad1 “Kistoz Fib-

roz Transmembran Requlyator Proteini”dir
(KFTR).

Indiys qador 2000-5 yaxin mutasiya askar
olunmusdur. ©n ¢ox rast galinan mutasiya Del-
ta F-508 mutasiyasidir [3,4].

Azorbaycanda ilds 160-170 min usaq diin-
yaya golir. Toxminon hor 5 min kérpadon bi-
rindo KF xostoliyi rast golinir. Bu, il orzindo
toxminan 30-35 xasta edir. Lakin bu xastalorin
askarlanmasinda ¢otinliklor var. Hal-hazirda
Azorbaycanda comi 49 KF xostosi KF Morkoz-
indo geydiyyatdadir. Yasca geydiyyatda olan
on boyik xostomiz 1999-cu il tovalludli
Qasimov ©ziz Orxan ogludur.
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KF xostolorini agkarlamagq {i¢iin saho pedi-
atrlarinin maariflondirilmosi, KF-la bagl se-
minar vo konfranslarin toskil edilmosi miit-
logdir. Fikrimiz pediatrlarin Kistoz Fibrozun
diagnostik meyarlarina digqgotini artirmaqdir.
Kistoz Fibrozun diagnostik meyarlar1 asagida-
kilardar:

1. Klinik slamatlar;

2. Ailads KF xastasinin olmasi;

3. Neonatal skrining (daban testinin pozi-
tivliyi) ;

4. Ayn giinlords aparilan iki >60Eq/L tor
testi noticosi;

5. KF-a aid 2 mutasiyanin gostorilmasi;

6. Burnun selikli gisasinda Na vo Cl iona-
larinin transportu zamani epitel hiiceyralori
arasinda yaranan forq ilo 6l¢iiliir.

Klinik olamoatlor KF xastoliyinin diagno-
zunu qoymagq li¢iin asas amillordondir.

Yas torkibino gora goriils bilon klinik ola-
motlor asagidakilardir.

Dogum o6ncasi dovr: bagirsaq perforasi-
yasl, ultrasonoqrafik miiayinads hiperexogen
bagirsaq.

Yeni dogulma dévrii: mekonium ileus,
intestinal atreziya, uzanmis hiperbiluribine-
miya ilo gedon sariliq, abdominal va skrotal
kalsifikatlar, yenidogulmusun Hemorragik
xostaliyi.

Siidomar dovr: formalasmamis-cox mig-
darda yagli-pis qoxulu ifrazat, yenidogulmu-
sun uzanmis sariligl, diiz bagirsagin sallan-
masi1, xroniki diarreya, oskiirok-tongnafoslik-
pnevmoniya, doridon duzlu dad golmasi, isti
havada dehidratasiya, fiziki inkisafin longi-
mosi, hipoproteinemiya vo ya 6demlor, ailo
anamnezinds kicik yasda usaq vofati.

Mbaktabaqadar dovr: residivlagon va xro-
niki tongnafaslik, irinli-balgomli vo ya balgom-
siz davamli Oskiirok, xroniki diarreya, diiz
bagirsagin sallanmasi, invaginasiya, hepato-
meqaliya.

Mboktab dovrii: xroniki sinusit, namalum
etiologiyali respirator simptomlar, bronxoek-
taziya, sokorli diabet, pankreatit.

Yeniyetmo dovrii: bronxektaziya, atelek-
taz, xronik pansinuzit vo tokrarlayan nazal
poliplar, hemoptizi, ideopatik tokrarlanan pan-
kreatit, sirroz, portal hipertenziya vo varikoz
ganamalar, boy geriliyi, gecikmis yetkinlik,
azospermiya, sonsuzluq, vaskulitik dori sopgi-
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lori, distal bagirsaq obstruksiyasi sindromu,
barmaglarin baraban ¢ubuglarina banzomasi.

Bu olamotlorin rast golindiyi usaqlar miit-
laq tor testina gondarilmalidir. Ter testi 2 dofo
pozitiv olanlara iso genetik miiayino masle-
hatdir. Diaqnozu on ¢ox klinik slamatlor vo tor
testinin qoyulmasi asanlasdirir [5].

Tor Testi

e KF diagnozunu tosdiq vo ya inkar et-
mak ti¢lin tor testi qizil standart sayilir;

e KF iiclin yenidogulanlarda aparilan
daban testi (yiiksok immun reaktiv tripsinogen)
olan kdrpalars, KF yol agan bir va ya iki muta-
siyanin askar oldugu hallar vo KF diislindiiron
klinik oalamatlori olan hor yasdaki usaqglara tor
testi olunmalidir;

¢ Yenidogulanlarda aparilan daban testi-
nin pozitivliyi KF {i¢iin doqiq diagnoz deyil vo
miitloq tor testi ilo dogrulanmalidir;

e Tor testinin aparilmasi ¢ox asan vo tez
bir zamanda natico aldo olunan bir testdir;

e Osason tor testi 2 haftodon boyiik vo 3
kg-dan agir korpalords aparila bilor. Daha ki-
¢ik korpoalords yetorli migdarda tor toplanmaya
bilor, ancaq KF diisiindiiron klinik oalamatlor,
ya da yenidogulanin daban testinin pozitivliyi
varsa, tor testi olunmalidir;

e Tordo xlor tayini {i¢lin uygulanan tor
testindo, lazimi qadar tor toplanmamasi testin
naticasinin doqiq olmamasina sobab ola bilor;

e Vaxtindan avval dogulanlar hoyatinin
ilk 7-14 giiniindo lazimi godar torlomazlor. Bu
sobabdon ilk 2 hoftodo test diizglin olmaya
bilir. Vaxtinda dogulan korpolor hayatin ilk
giiniindon etibaran torloya bilirlar;

e Ik 48 saat orzindo korpolordo tordo
elektrolit gostoricilori yiiksok olacagindan
(soda >70 mmol/l) tor testinin aparilmasi la-
zimdirsa, 48 saat olandan sonra edilmasi mas-
lohat goriiliir;

e Tor testinin qiymatlondirilmasinds yal-
niz neqativ vo yalniz pozitiv naticolora sabab
olan hallar g6z oniinds tutulmalidir;

e Tordo elektrolit soviyyoalori hipovole-
miyas1 olan siidomor usaqlarda yiiksok ola
bilir;

e Tordo elektrolit soviyyalari ¢okisi az
stidomor usaqglarda (boya gora agirliq doracasi
<75%) va ¢oki geriliyi olan kdrpalords (kilosu
<3 persentil, boy <10 persentil) yiiksok ola
bilar;
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e Sistem 9 alfa fludrocortizon miialicesi
alan ya da 6demi olan xastolords tordo elek-
trolit soviyyolori asagi ola bilar;

e Antikonvulsant preparatlardan Topira-
mate tor ifrazini azalda bilor va tordos elektrolit
saviyyalorinin sohv olaraq yiiksok 6l¢iilmosino
sabab ola bilar,

e Aktiv ekzemasi olan korpalordo tordo
elektrolit saviyyalori yliksok ¢ixa bilir vo testin
homin bolgads aparilmasi moslohat deyil;

e Qan elektrolit doyorlori stabildirss,
testin aparildig1 xostonin diuretik gobul etmosi
vo ya venadaxili infuziya almasi tor elektrolit
saviyyalorino tosir etmadiyindon test aparila
bilir;

e Tor testi bu barados inkisaf etmis baca-
rigli morkozlordo, bacariqhh texniklor toro-
findon, lazim olan xiisusiyyatlors malik alotlor
ilo qaydalara uygun aparilmalidir,

e Tordo xlor miqdari, birbasa dori {ize-
rindon az miqdarda tor ilo 6l¢iim aparan alotlor
standart naticalori gostormadiyindon maslohat
deyil;

e Toplanan tordo xlor miqdar1 asas gotii-
rliliir. Bazi alstlor xlorla yanasi digor elektrolit
soviyyalorini do 6l¢or. Bunlarda gobul edilon
sorhadlor forglidir. Bu yontom (konduktivita)
ila sarhadds va ya yiiksok ¢ixan noticolor miit-
loq tordos xlor soviyyasinin dl¢iilmasi ilo tokrar-
lanmalidir;

e Sorhaddas tor testi doyari ¢gixan xastalor
normal ola bilar. Bu xastalorin tords xlor toyini
tokrarlanmalidir. Miimkiinsa, homin xastolorda
genotip miiayino aparmalil vo onlarin KF bars-
sindo tocriiboli bir morkozdo goriilmasing §o-
rait yaradilmalidir;

e Tor testindo oldo edilon xlor miqdar
yiiksok vo sarhaddas is9, fenotip vo genotip ara-
sinda uygun olmayan notico varsa, tor testi
tokrarlanmalidir;

e KF diagnozu ii¢iin on az 2 tor testinin
do pozitiv naticaloring ehtiyac var [6,7].

Taor testi Azorbaycanda ETPI-da vo 6 sayli
Klinik Usaq xostoxanalarinda aparilir. Diagno-
zu tasdiq olunan Kistoz Fibroz xastalori 6 sayl
Klinik Usaq Xostoxanasinda yerloson Kistoz
Fibroz Morkozinds geydiyyatdadirlar.

KF kompleks bir xastolikdir vo kompleks
bir yanagma tolob edir [8]. KF xroniki sagal-
mayan xastolikdir, ona goro xastolorin aktiv
dispanser miisahidoyo vo fasilosiz miialicaya
ehtiyaci var.
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Optimal xosto baximi liclin KF {izro sohiy-
yo miitoxassislori komandasi torafindon izlon-
masi vacibdir.

KF baximindan tolim ke¢mis hokimlor vo
digor sohiyys iscilori torofindon erkon miida-
xilo va tez-tez klinik qiymatlondirilmonin sag
galma vo hoyat keyfiyyeotini artirdig1r askar
edilmigdir.

KF xostalori Kistoz Fibroz moarkazlorinds
geydiyyatda olmali vo miialico edilmalidirlor.

Inkisaf etmis 6lkolorin Universitet xostoxa-
nalarinin tocriibosino osaslanaraq Azorbay-
canda Kistoz Fibroz Morkozinin isini yaxsilag-
dirmaq mogsadilo KF xastolorina poliklinik
xidmaotin togkilinin modelini togdim edirik.

KF olan biitiin xastolorin giindalik maslohot
va tacili yardim tigiin Markozs ¢ixist olmalidir.

Xastolor miintozom olaraq fordi ehtiyacla-
rina uygun olaraq yoxlanilmalidir.

Stabil xastaliyi olan insanlar iigiin giindalik
toyinatlar xastoliyin siddotindon asili olaraq
hor 2-3 ayda bir olmalidir. Diagnozu yeni
qoyulmus korpalor daha tez-tez miisahido edil-
molidir.

e ixtisas iizro miitoxossis KF komandasi
olmalidir;

e Morkoz Universitet vo ya todris xaste-
xanasinda yerlogmolidir;

e Biitiin KF problemlori miialico edilo
bilmolidir;

e Xostolor iiglin 24 saat olago miimkiin
olmalidir;

e Digor st ixtisas saholorlo (qastroen-
terologiya, endikrinologiya, kardiologiya) ala-
go-maslohat olmalidir;

e Transplantasiya morkozi ilo omokdas-
liq olmalidir;

e Tor testi, Bronxoskopiya imkanlar
olmalidir;

e Biokimya vo hematologiya laboratori-
yalari, yagda holl olunan vitamin saviy-
yalarinin 6l¢lilmasi, aminoqlikozi saviyyslori
va qliikoza metabolizma testlori daxil olmagqla;

e Mikrobiologiya xidmatlori: KF olan
xastolardon niimunalari almaq vo Burkholderia
spp., mikrobakteriyalar1 va gobalok infeksiya-
sin1 etibarl sokildo agkar etmok gabiliyystino
malik olmalidir;

e Allergik bronxopulmonar asperqillio-
zun monitoringi Ug¢iin molekulyar patogen
tiplomo vo immunologiya mdvcud olmalidir;



Journal of Azerbaijan Perinatology and Pediatrics (Scientific-practical journal) /2023 / Vol 9/ Nel

e Agciyor funksiyast Ol¢iilmoli (spiro-
metriya), geco O2/CO2 monitoringi daxil ol-
magqla nobz oksimetriyast aparilmasi imkani
olmalidir;

e Radiologiya, kompiiter tomoqrafiyasi
(KT) edilmosi, qaraciyorin ultrasos miiayinosi
va rentgen-absorbsiometriya (DXA scan)
imkan olmalidir;

e Yiiksok tezlikli sos audiometriyasi im-
kan1 olmalidir.

KF xostolora yanagma tolob edon xosto-
likdir: usaq pulmonoloqu, transplantoloq usaq
endokrinoloqu, usaq qastroenteroloqu, usaq
kardioloqu, usaq corrahi, dietoloq, fizioter-
apevt, tibbi genetik, qulag burun-bogaz haki-
mi, psixoloq, sosial iglor lizro miitoxossis, mik-
robioloq, KF iizra tibb bacisi.

KF Morkozindoki poliklinikanin is rejimi
asagidaki kimi olmalidir:

e Biitlin personal torofindon gigiyena
qaydalarina maksimum riayot edilmali;

e P.Acruginosa + vo - xostolori {igiin
ayrica ambulator tocriibo;

e B.cepacia kompleksi vo MRSA {igiin
miixtolif ambulator giin tocriibasi;

e Miioyyon olunmus giinlordo xastolorin
mikrobioloji vaziyyatlorina gora toqibi;

e Digor xostalor ilo alagalorin olmamasi;

e Iscilor iigiin ayrica otaqlar.

Xostolorin mikrobiotik voziyysting gors
milaying giinlori forqli olmalhidir:

e Mikrobioloji florasi tomiz olan;

e MHSA, H.Influenza vo s. Mikrobioloji
¢oxalmasi olan;

e Pseudomonas aeroginosa;

e MRSA;

e Xostolor 3 ayda bir miiayinoys cagril-
malidir;

e Hor miiayinado sikayatlori sorugulmali,
fiziki miiayinoesi yoxlanilmali, aldig1 miialice-
lora nazar salinmalidir;

e Fizioterapevt vo dietoloq torafindon
yoxlanilmalidir;

e Mikrobioloji niimuno alinmalidir, spi-
rometriya testi apariimalidir;

e 1lda on az bir daf> kardioloji, hazm sis-
temi vo endokrinoloji voziyyoti yoxlanilma-
lidir;

e Illik olaraq agciyar rentgeni, abdominal
ultrases miiayinasi, imumi qan analizlori, vita-
min A, E, D soviyyelori baxilmalidir;

e 10 yas tizlori xostoloro OGTT, DXA
miiayinasi aparilmalidir.

Natica. Beloliklo, bu moaqalads Kistoz Fib-
roz xastaliyina slibha yaranan hallarda tor testi-
nin aparilmasinin vacibliyini vo tasdiqlonmis
Kistoz Fibroz diagnozunun hokimlori mobiliza
edacayini vurgulamaq istadik. Kistoz Fibroz
xastalarinin hokimlar tarafindon vaxtinda askar
olunmasi erkon miialiconin baslanmasini dikto
edir. Xostolora baslanan erkon miialico, polik-
linik xidmotin diizgilin togkil olunmasi xasto-
liyin kaskinlogsmasinin qarsisinin alinmasina,
Oliimiin azalmasia, homginin onlarin hoyat
keyfiyyatinin yiiksalmasino va dmriiniin uzan-
masina sobab olur.
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PE3IOME
BrisiBiIeHHE TAMEHTOB ¢ KUCTO3HBLIM (UOPO30MHU OPraHU3aAIUS MOJUKINHAYECKON
CIYAKOBI

Mypcanosa 3.111.
Hayuno-Hccneoosamenvckuti Uncmumym neouampuu um. K. @apadorcesoti.

Kucto3usriit pudpo3 (KD) — 310 MyapTHCHCTEMHOE 3a00JIEBaHHE ayTOCOMHO-PEIIECCUBHOIO HAC-
JIEZICTBEHHOT'O XapakTepa, KOTOpPOE B IEPBYI0 O4YEpe/lb MOpakaeT IbIXaTelIbHYI0 W MHUIIEBa-
PUTENIbHYIO CUCTEMBI, YTO MPUBOJAUT K BBICOKOH 3a005IeBaeMOCTH M cMepTHOCTU. B Azepbaiimxane
B roj poxpaaerca 160-170 toicsu nereil. Ha K@ npuxoauThes onuH ciydail Ha KaXJble 5 ThICSY
MJIaJIeHIeB. JTO yKa3bIBaeT Ha To, yTo 30-35 miajeHIeB, pOKICHHBIX B TEUCHUE I'0J1a, POKIAIOTCS
¢ K®. OnHako ecTh TpyIHOCTH ¢ OOHAPYKEHUEM dTUX MalueHToB. B HacTosiee Bpems B A3epOaii-
mkane B Llentpe MB 3apeructpupoBano Bcero 49 6onpHbix MB. CraThs HanpaBieHa Ha CBOEBpe-
MEHHOE BBISIBIICHUE KHCTO3HOTO (rOpo3a BpayaMu, paHHEE Ha4aJIo JISYCHHUS OOJIbHBIX, IPABHIIBLHYIO
OpraHMU3aINI0 TOTUKIMHUYECKOHN CITy>KOBI, yIIydIlIeHUE KaueCTBa UX JKU3HHU U COJICUCTBUE TPOIJI-
€HUIO UX KU3HU.

Knroueswie cnosa: kucmosnulil pubpo3, ananuz noma, NOJUKIUHUYECKAS CLyHCOA.

SUMMARY
Identification of patients with cystic fibrosis and organization of polyclinic service

Mursalova Z.Sh.
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Cystic fibrosis (CF) is a multisystem autosomal recessive hereditary disease that primarily affects
the respiratory and digestive systems, which leads to high morbidity and mortality. 160-170 thousand
children are born in Azerbaijan every year. CF occurs in one out of every 5 thousand babies. This
indicates that 30-35 babies born during the year are born with CF. However, there are difficulties in
detecting these patients. At the moment, only 49 patients with CF are registered at the CF Center in
Azerbaijan. The article is aimed at timely detection of cystic fibrosis by doctors, early initiation of
treatment of patients, proper organization of polyclinic services, improvement of their quality of life
and assistance in prolonging their lives.
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