Azarbaycan Perinatologiya va Pediatriya Jurnali (ElImi-praktik jurnal) /2019/Cild 5/ Ne1

KLINIiK MUSAHIDOLOR

ARTROQRIPOZ- SUMUK-9ZOLO SISTEMININ ANADANGOLM®O PATOLOGIYASI

Mehdiyeva S.A., Nasirova S.R., Oliyeva A.E.
K.Y.Foracova adina Elmi-Tadgiqat Pediatriya Institutu

Taqdim etdiyimiz maqalods yenidogulanlarda artroqripozun klinikasi, diagnostikasi va
miialico taktikasindan bahs edilir. Artroqripoz dayaq-harakat sisteminin anadangalma xasta-
liyi olub, oynaqlarin coxsayh kontrakturasi, 9zolo hipotrofiyasi vo onurga beyninin zadalan-
mosi ilo xarakterizo olunur. Erkon diagnostika, adekvat konservativ vo reablitasiya tadbir-
lari, vaxtinda aparilan corrahi miidaxilo korpanin golocak hayatinda, 6ziinaqulluq vo hayat
keyfiyyatinin yaxsilasdirilmasinda miihiim rol oynaya bilar.

Acar sozlar: yenidogulan, artroqripoz

Giris: Artrogripoz dayag-horakat sistemi-
nin anadangslma xastoliyi olub, oynaqlarin
coxsayli kontrakturasi,ozolo hipotrofiyast vo
onurga beyninin zadolonmaosi ilo xarakterizo
olunur [1,2]. Artroqripoz yunan sozii olub
“ayripanco” demokdir. Ik dofs bu termin
amerikali ortoped M.Stern torofindon 1923-
ci ildo togdim edilmisdir. 1927-ci ildo
amerikali ortoped E. Ostensaken bu patolo-
giyanin genis tosvirini vermigdir. Statistik
molumatlara asason dayaq-horokot sisteminin
xostoliklori arasinda artrogripozlar 2-3%
hallarda tesadiif olunur [3,4]. Yenidogulan-
larda onun rastgolmo tezliyi 1:3000 vo
1:5600 arasinda toraddiid edir [5]. Xastaliyin
etiopatogenezi tam Oyronilmomisdir. Hal-
hazirda xastaliyn yaranmasinda 150-don artiq
sobab qeyd olunur [6]. Bunlardan osas
saboblor asagidakilardir:

o virus va bakterial infeksiyalar

o fiziki amillor,kimyavi maddslor, dor-
man preparatlari

o usaqgliq anomaliyalari,cift catismamaz-
lig1, coxsululuq

e ananin xronik xostoliklori, hamilalik
toksikozu, diisiiklar, abortlar va s.

Artrogripozlarin inkisaf mexanizmi do
tam aydin deyil. Belo ki, hamilsliyin erken
dovrlorindo teratogen faktorun tosiri notico-
sindo azalo liflorinin inkisafinin pozulmast vo
yaxud onurga beyninin ilkin zodslonmasi bag
verir. Bu da ikincili ozalo denervasiyasini
yaradir.Noticado 9zalo tonusunda disbalans
bas verir, oynaqlarda horokot mohdudlasir,
baglar vo digor oynaq otrafi toxumalar qisalir
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vo klinik olaraq oynagin miisyyon voziyyatdo
fiksasiyasigeyd olunur. Hamilolik zamam
doliin gec torponmosi vo horokot aktivliyin
zoiflomoasi miisahido olunur. Oksor hallarda
artroqripoz irsi olaraq otiiriilmiir vo sporadik
hal kimi miisahidos olunur. Xastoliyin distal
formasi autosom-dominant tiplo 6tiiriildiiyiin-
don istisna togkil edir [6]. Distal forma adoton
irsi xostoliklorin tozahiirli kimi 6ziinii gostorir.
Bunlardan asagidakilar1 qeyd etmok olar:

+ Digital yardismorfizm

* Qordon sindromu

* Frimen-Seldon sindromu

* Anadangslms araxnodaktiliya

* Pteriqium sindromu va s.

Hal-hazirda artroqripozun formasinin to-
yin edilmasi iiclin beynolxalq tosnifatdan isti-
fado olunur [6]:

1. Anadangolmo coxsayli artroqripoz-
amioplaziya (biitin patologiyalarin 89%-ni
toskil edir)

2. Distal forma (bu patologiyanin 10-
11%-ni toskil edir)

3. Sindrom va digor xostoliklor zamam
anadangolmo oynaq kontrakturalari

(Larsen sindromu, miopatiya, distrofik
displaziya vo s.)

Anadangalmo coxsaylt artroqripoz da 6z
novbasindo asagidaki formalara boliintir:

1. Yuxari otraflarin zodslonmasi (5% hal-
larda rast golinir)

2. Asag otraflarin  zodolonmosi (30%
xastalorda)

3. Generalizo olunmus forma
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4. Onurganin zodolonmasi ilo
generalizoolunmus forma

Generalizo olunmus formada agir hallarda
bilok, ciyin, dirsok,bud vo diz oynagmnin, ol
vo ayaqlarin, o ciimlodon cono oynaginin da
zodolonmoasi miisahido olunur. Xoastolik tigiin
ozolo hipo vo atoniyasi xarakterdir. Onur-
ganin deformasiyasi da miisahido oluna bilor.
Artrogripozun distal ndviinde ayaq vo daban
deformasiyalar1 qeyd olunur.Bir sira hallar-
daiiz-cono anomaliyalar1 vo otraflarin iri
oynaqlarinin patologiyast ilo birgo tosadif
oluna bilar.

Artroqripoz zamaniadoton deformasiyalar
simmetrik xarakter dasiyir vo yas artdigca
progressivlosmir. Xostolik zamani daxili
organlarin zodslonmasi gqeyd olunmur va belo
korpolor normal intellekto sahib olurlar [6].
Hal-hazirda artroqripozun diagnozunun qo-
yulmast ticiin 3 osas meyardan istifads olu-
nur:

1.3 vo daha cox iri oynagin zodolonmasi
ilo tozahiir edonanadangolmo kontrakturalarin
movciidlugu.

2. azals atrofiyasi.

3. onurga beyin motoneyronlarinin zods-
lonmasinin laborator-diaqnostik gdstaricilori
[7].

Diagnoz klinik slamatlor va instrumental
miiayinalorin asasinda qoyulur.

Miialicesi. Konservativ miialiconin vax-
tinda baslanmasi1 kontrakturalarin tamamilo
aradan qaldirilmasina vo yaxud onlarin agir-
lagmalarinin nozoro carpacaq dorocodo qar-
sisinin alinmasina imkan verir. Hayatin ilk
sutkalarindan  korpo  ortoped-travmatolog
torofindon konsultasiya olunmalidir. Panconin
vo dizlorin deformasiyalarinin aradanqaldiril-
mas1 mogsadi ilo moarhalali gipsler qoyulur.
Dirsok, bilok oynaglarinin,barmaq falanqalari-
nin kontakturalarinin korreksiyasit mogsadi ilo
gips langetlori hazirlanir. Usaq hoyatinin 2-3
hoftosindon korpays massaj baslanilmalidir.
Miialicovi badon torbiyasi, fizioterapevtik
miialica(isti prosedurlar- duz isitqaclari, para-
fin applikasiyalari, sinir impulslarinin kegiri-
ciliyini vo toxuma mikrosirkulyasini yaxsi-
lagdiran preparatlarla elektroforez, elektrosti-
mulyasiya, lidaza ilo elektroforez va s.) toyin
edilir. Artrogripozlarin kompleks miialicosi
zamani medikamentoz terapiya modsadilo tro-
fotrop tesiro malik aktovegin 40 mg ozolo

gedon
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daxiline giinda 1 dofa ( kurs 8-10 inyeksiya ).
Sinir -azalo Gtiirticiilityiinu artirmaq moagsadi
ilo 1 ml 0,5% neyromidin azals daxiline 10
giin miiddotine toyin olunur. Sinir toxu-
masinda miibadilo proseslorino miisbot tosir
edon antioksidant tosiro malik preparatlar-
milgamma (1-2ml ozolo daxiline 5 giin), B
grup vitaminlor toyin olunur. Xolinergik pro-
seslorini yaxsilagdiran vo QAYT preparat-
lariin (cerebrolizin, gamma-aminoyag tursu-
su, qlisin) toyini moqsaduygundur. Aparilan
konservativ miialicodon sonra otraflarin
deformasiyasi saxlanilarsa, usaq hoayatinin 3-4
aylarinda corrahi miidaxilo gdstorisdir [6].
Toqdim etdiyimiz 4 giinlik kdrpads miia-

yinalorin  noticosinds  artriqripoz  dianozu
goyulmusdur.
Xosto A. 18.12.2018-ci il tovallidld,

21.12.2018-ci il tarixindo Leyla Sixlinskaya
klinikasinin gondoerisilo “Markazi sinir siste-
minin hipoksik-isemik zodolonmosi. Ikitorafli
oyriponcalik.  lkitorafli  kriptorxizm. Uz
sinirinin parezi” diaqnozu ilo Elmi-Tadqiqat
Pediatriya Institutuna daxil olmusdur. Koérpa
I hamilalik, I dogusdandir. Valideynlor yaxin
gohumdurlar. Hamilolik toksikoz, anemiya
fonunda kecib. Ana tokrari koskin respirator
xastalik kecirib. Usaq corrahi yolla vaxtinda
2750 gr kiitlo ilo dogulub. Xastodo gdyorma,
stistliik geyd olunub.

Daxil olarken voziyyeti agirdir. Badon
kiitlosi 2800 qr. On planda nevroloji simpto-
matika vo siimuk oynaq sistemi torofindon
doyisikliklor durur. Usaq siistdiir. AGR
alinmir. Otraflarda hipertonus qeyd olunur.
Usagin badoni qurulusu tam assimmetrikdir.
Uz cono dismorfizmi, burun-dodaq bukiis-

lorinin assimmetriyast diqqoti calb edir.
Yuxar1 otraflar bayira rotasiya olunub.
Barmaqlar gorgindir. Aktiv  horakatlor

mohduddur. Sol yuxari otrafinda vo sol asagi
otrafda mocburi voziyyat vo assimmetriya
geyd olunur. Dari va goriinon selikli qisalar
subikterikdir. Otraflarin dorisi sianotikdir.
Darialti piy toboaqgesi zoif inkisaf etmisdir.
Toxuma turqoru vo elastikliyi enmisdir.
Tonoffiis aritmikdir. Auskultalsiya zamam
zoif otiiriiliir. Urok tonlar1 karlasmisdir. Qarin
kopdiir. Qaraciyor sag qabirga qovslindon 3
sm-a godoar ollenilir. Dalaq sllonmir. Gébak
galigi sixacdadir. Nocis baxis zamani sari-
yasil ronglidir. Sidik ifraz1 adekvatdir . Hor iki
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asag1 otrafda oyripancalik geyd olunur. Xos- Nevroloqun baxist:  Yenidogulmuslarda
todo ikitorafli kriptorxizm miisahids olunur. hipoksik-isemik ensefalopatiya. Siistliik sin-

Miiayinalor: dromu.

Qanin, sidiyin, nacisin imumi miiayinosi- Ortoped-travmatoloq baxisi: Hor iki diz
nazoragarpacaq doyisiklik geyd olunmur. oynaglarda acic1 aktinda kontraktura, hor iki

Qan grupu: 0 (I), Rh (+) miisbot pancanin vagus deformasiyasi.

Qanin biokimyavi analizi : Umumi ziilal Genetikin baxisi: Anadangolmo inkisaf
49 ¢/l, albumin 37q/l, bilirubin timumi 170 qusuru. Artroqripoz? DOoliin batndaxili defor-
mkmol /1, diiz bilurubin 15,0 mkmol/l, geyri masiyasi.
diiz bilirubin155,0 mkmol/l, Ca 1,94 mmol/ 1, Carrahin baxist : Ikitorafli kriptorxizm
Cl 96mmol/l, K 4.0 mmol/l, Na 137 mmol/I, Xosto 29.12.2018-ci 1l tarixinde “Siimiik-
sokor (ganda) 3,2 mmol/l, C reaktiv ziilal 24 ozolo sisteminin anadangoalmo inkisaf qiisuru
mq% —Artrogripoz . Perinatal hipoksik ensefalopa-

Dos gofosinin rentgen miiayinosi zamant tiya. Neonatal sariliq. ikitorofli kriptorxizm.
patologiya askar olunmadi. Aciq Botal axar1” diagnozu ilo kafi voziy-

Simiiuk — oynag sisteminin rentgenoqra- yatdo evo yazildi. Korps hayatinin 1T ayinda
fiyas1 zamani siimiiklords destruktiv, trav- yenidon ambulator baxigsdan kecirildi . Soma-
matik doyisiklor qeyd olunmur. tik statusda doyisiklik qeyd olunmadi. Hal-

Neyrosonografiya: patologiya geyd olun- hazirda xosto pediatrin vo ortoped-travmato-
mur. loqun nazarati altindadir.

Ultrasos miiayina: Qaraciyar sag p 53 mm Praktik olaraq bu xastolor olil-usaq hesab
sol p 31mm.N (50x30mm). Od kisasi : 9 mm olunur. Lakin erkon diagnostika , adekvat
.Boyroklarsag-N,sol-N. Dalag N (40x20mm) konservativ va reablitasiya todbirlori, vaxtin-

Bud-canaq vo diz oynaginda iltihab da aparilan corrahi miidaxilokorponin golocok
miisahido olunmur. hayatinda, 6ziinaqulluq vo hayat keyfiyyotinin

Exokardiografiya: Doppler miiayinasindo yaxsilasdirilmasinda miihiim rol oynaya bilar.

Aciq Botal axar1 -2,2 mm
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SUMMARY
ARTHROGRYPOSIS-PATHOLOGY OF MUSCULOSKELETAL SYSTEM

Mehdiyeva S.A., Nasirova S.R, Aliyeva A.E.
Scientific-Research Institute of Pediatrics named after K.Y.Farajova

Key words: newborn, arthrogryposis.

We describe pictures, diagnosis, treatment of arthrogryposis in childrenin the article .
Arthrogripous is a congenital disease of the musculoskeletal system, characterized by a large
number of joints, muscle hypotrophy and brain damage. Early diagnosis, adequate conservative and
rehabilitative measures, timely surgical intervention can play an important role in the baby's future
life, self-sufficiency and quality of life.
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