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Muasir klinik tacriba genis terapevtik
strategiyalar ve sibutlara asaslanmis
mualice usullarina asaslanir. Bu
yanasmalar muxtelif prinsiplare  gore
tasniflondirilir: midaxilanin hadaef istiqamati
(xastaliyin asas sababina yonalmis etioloji
terapiya; patoloji mexanizmlari korreksiya
edan patogenetik mulalice; eleca do
simptomlara yonalmis terapiya), tibbi tasirin
xususiyystleri (medikamentoz ve carrahi
mualice Usullari, intensiv terapiyanin
muxtalif formalari), elmi sibutlulug deracasi
(sibut esasli ve ya ananavi tibb) va
innovativlik saviyyasi (konservativ, yeni va
ya eksperimental mialice metodlar) [1].

toxuma
etik

Acar sOzler: birlesdirici
displaziyasi, terapiya, kollagen,
aspektlar, profilaktika

Bir cox klinik sahasleri shate edan bir

patologiya  kimi  birlagdirici  toxuma
displaziyasi  (BTD) olan  xastelarin
mualicasinde, demak olar ki, butin bu

istigamatlare muracist olunur (istisna kimi
yalniz infeksion xestaliklerin terapiyasini
gOstearmek olar). Bu, s6zi gedean
patologiyanin kardiologiya,
gastroenterologiya, psixoterapiya,
pediatriya, mama-ginekologiya va diger
sahalaras tasiri ila baghdir [2, 3].
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BTD-nin  fenotipik  tezahurleri  erkan
yaslarda musahida olunmaya ve ya minimal
darecade ifada oluna biler, hatta xestaliyin
differensiasiya olunmus formalarinda bels.
Yas artdigca klinik slamatlerin sayl ve
ifadaliliyi adetan tadricen artir
(“progrediyent gedis”) [3].

BTD-nin goxsaxali klinik tezahurleri ile
masgul olan muxtalif ixtisash hakimlar tgtn
an optimal yanasma sindrom-oriyentasiyali
mualice taktikasi hesab edilir. Bu
yanasmada aparict  klinik  sindromun
xarakterina uygun terapevtik mudaxilalaer
secilir:  vegetativ  disfunksiya, aritmik
pozuntular, damar tonusu dayigikliklari,
asteniya va s. [4].

Bir sira tadgiqatlarda gostermisdir ki, irsi
mansali birlagdirici toxuma pozuntularinin
xarici va visseral slamatlorinin askarlanma
tezliyi yasa gore ohamiyystli daracades

dayisir.  Musllifler  ayri-ayri  fenotipik
xususiyyatlarin yasla alaqgali
transformasiyasini  ve miuiayyan Kklinik

sindromlarin rastgelma dinamikasini geyd
etmislor [3-5].

Displastik pozuntularin patogenetik mualice
yanasmasi baximindan Klinisistler kollagen
sintezinin stimullasdiriimasi,
glikozaminoglikanlarin metabolizminin
korreksiyasi, vitamin-mineral mubadilesinin
stabillesdiriimasi Vo organizmin
bioenergetik balansinin yaxsilasdirilmasini
temin edan preparatlarin miutleq sakilde
teyin olunmasinin vacibliyini vurgulayir [3-
5].

Son illerin tadgigatlarina asasan, birlesdirici
toxuma  displaziyasinin etioloji  ve
patogenetik korreksiyasinin asas istigamati
moahz kollagen sintezinin
stimullagsdiriimasidir. Bu maqsadla
solkoseril, L-lizin, L-prolin kimi preparatlarin
istifadasi tovsiya olunur. Bu preparatlarin
tasiri kollagen biosintezinin kofaktorlari ils -
C, E ve B qrupu vitaminlari, elace do
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magnezium (magnerot, magne B6), sink
(oksid, sulfat, aspartat), mis (sulfat) va
selenium kimi mikroelementlarle birga
tatbiqi zamani daha da guclenir [2, 4].

G.I. Necayeva va I.V. Druk mslumatlarina
asasan, BTD olan usaqglarin taqibi
fordilagdiriimis yanasma tsleb edir, ¢unki
klinik manzara va xastaliyin gedis prognozu
ahamiyyetli dsrecada deayiskendir. Bu
xususiyyastler nazere alinaraq mduslliflar
pasiyentlarin gruplara ayrilmasini va haer
grup dacin optimal mualice-profilaktik
tadbirlerin secilmasini toklif edirlar [6].

G.i. Necayeva bels xastolarin ilkin sshiyys
soaviyyasinde musahidesinin  ve asas
metabolik korreksiyanin vacibliyini xususi
vurgulayir.  Onun  tdvsiyslerine  gore,
magneziumun (sitrat formasinda), sink va
selenin kurs saklinda teyin edilmasi hayat
keyfiyyatinin yaxsilasmasina komak edir.
Metabolik derman terapiyasi avazedici rol
oynayir, kollagen sintezinin aktiviesmasini
stimullasdirir, glikozaminoglikanlarin emala
galmesi ve parcalanma  proseslarini
normallasdirir, adekvat mineral
mubadilasini tamin edir, ganda serbast
amin tursularinin saviyyasini tanzimlayir,
enerji  mubadilesini  yaxsilasdirir  ve
bagirsaq mikroflorasinin
balanslasdirilmasina gerait yaradir [7].

ik toklif olunmus terapevtik sxemlardan biri
Kucherov V.A. va hamkarlari terafinden
totbig edilan kurs olmusdur. Musalliflerin
todgigatinda diferensiasiya olunmamis
BTD formalari olan usaqglarda mitoxondrial
disfunksiyanin korreksiyasi U¢in asagidaki
mualice sxemi gostarilmisdir. Bu terapiya
energotrop preparatlarin totbigina
asaslanaraq merhalali gsekilde aparilir.
Birinci marhaleda 1,5 ay arzinde riboksin,
limontar ve kudesan tayin olunur. Daha
sonra novbati 1,5 ay arzinds oliqovit, elkar
ve magnerot tetbig edilir. Mlalice u¢ ayliq
Preduktal-MV kursu ils tamamlanir. Sxema
asasan, ilda bir dafs tam kursun kegirilmasi
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nezarde tutulur. Muslliflarin  malumatina
gora, mualicenin baslanmasindan U¢ ay
sonra artiq tarlemenin azalmasi, fiziki
aktiviik zamani yaranan tez yorulmanin
azalmasi, kardialgiya epizodlarinin daha az
rast galmasi Vo vestibulopatiya
tozahurlerinin aradan qalxmasi muisahide
olunur. Laborator gostaricilerde musbat
dinamika geyde alinmisdir: glikozaya
tolerantliq testi fonunda laktat saviyyasi
azalir, sidik tursusu, laktatdehidrogenaza,
glikozaminoglikanlar, glikuron turgusu ve
kreatinfosfokinaza konsentrasiyalari agag!
dugur. Volf-Parkinson-Uayt fenomeni yalniz
ahamiyyatli fiziki ve ya emosional gerginlik
zamani geyds alinir. Miokardin metabolik
voziyyati yaxsilasir, bas agrilari ve uroek
nahiyasinde diskomfort aradan qalxir,
limfositlerin suksinatdehidrogenaza aktivlik
indeksi yiUksalir. Vegetativ. homeostaz
gostericilari, fiziki yiklanmays tolerantliq ve
arterial tazyiq reaksiyasi Qganastbaxs
giymatlendirilmisdir. Mulalice kursu basa
catdigdan d¢ ay sonra aparilan kontrol

muayinasi olda edilon klinik effektin
davamliligini tasdiglamisdir [8].

Muasir dovrde yuxarida  gostarilan
energotrop preparatlarin, kollagen
stimulyasiyasina yonalmis darman

maddalerin va bioloji feal gida slavalarin
istifadasi ile muxtalif yeni sxemloar toklif
olunmusdur [3, 6, 8].

Son illerda birlagdirici toxuma qurulusunun

pozulmasinin  formalagsmasinda  xarici
tosirlerin ahamiyyatini tasdigleyan
malumatlar toplanmisdir. Muayyan

edilmisdir ki, BTD-nin genis klinik fenotiplori
yalniz genetik defektlerlo ve ya ayri-ayri
genlarin ekspressiya daracasi ile deyil, ham
da xestaliyin tezahurlerini dayisdire bilan
atraf muhit faktorlari (epigenetik amillar) ile
alagadardir. Bu da terapevtik
yanagmalarda hayat terzi, gidalanma va s.
kimi amilleri nezara almagi zaruri edir [9-
11].
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BTD olan pasiyentlerin mévcud mualica
taktikalarinin tehlili bir sira shamiyyatli
mahdudiyyaetlari askara gixarir. Farmakoloji
sxemlar ¢ox zaman polipragmaziyaya
meyilli olur ki, bu da istifade olunan har
hansi preparata qarsi, o cimladan allergik,
arzuolunmaz reaksiyalarin riskini artirir.
Bundan slave, fizioterapevtik metodlarin
aksariyyatinin effektivliyi bu patologiya t¢in
kifayat qader sUbut olunmamis qalir.
Mualice asasen avazedici xarakter dagiyir,
kursvari apariilmali  olur ve miuxtalif
substratlarin - mivaqgati ¢atismazhiginin
kompensasiyasina yonalir. Hazirki dévrda
BTD zamani patogenetik mudaxileler
mahiyyat etibarile  kompensasiyaedici
funksiya daslyir ve mikroelementlarin, amin
tursularinin, koenzim Q10-un, proteoglikan

matriksinin  komponentlerinin, hamginin
kollagen ve elastin liflerinin  tarkib
hissalarinin  catismazligini  doldurmaga

yonalir [4, 11].
Lakin bir amili gézden qagirmaq olmaz:
BTD olan usaglarin idare olunmasinin etik

aspektleri  bazi hallarda  mualicenin
effektivliyina ciddi tasir eda bilar.
BTD olan usaglara tibbi  yardim

goOstarilmasinde etik masalelar mihim
ahamiyyaet kasb edir. Bu, klinik tezahurlarin
heterogenliyi, uzunmuddatli dinamik
musahida zerurati ve standartlasdiriimis
mualice  protokollarinin  olmamasi ila
alagadardir. Bu problem xususile COVID-
19 pandemiyasi va postpandemik dévrda
0zund  gostermisdir.  Etik  problemler
kompleksi  diagnostikanin  aparilmasi,
mualice taktikasinin secilmasi, pasiyent va
onun ganuni numayendaleri ile garsiligli
munasibatlar, heamcinin tibbi yardimin tagkili
kimi marhalaleri shate edir [12-14].

Diagnostik aspektler ve hiperdiagnostika
riski

BTD klinik tezahurlarinin polimorfizmi va
diagnostik meyarlarin dayiskanliyi ham
hiperdiagnostika, ham da xastaliyin
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yetarince giymetloendiriimamasi tg¢ilin gerait
yaradir. Hiperdiagnostika halinda asassiz
derman tayinati, aileds yiksak narahatliq
gozlentilarinin  formalasmasi ve usagin
stigmatizasiyasi miUmkundir.  9ksina,
xasteliyin az giymetlandiriimasi vaxtinda
korreksiyanin aparilmamasi va struktur-
funksional pozuntularin
progressiviegsmasine sabab ola bilar. Bu
vaziyyat primum non nocere prinsipina ciddi
riayat olunmasini va diagnozun
goyulmasina masuliyyatli yanasmani telab
edir.

Slbutlara  esaslanan  yanasma ve
mualicenin tayini
BTD-nin farmakoterapiyasi tez-tez

polipragmaziya ve effektivliyi tam sibuta
yetirilmamis preparatlardan istifade ile
musayiat olunur. Bu cir praktika yan
tosirlerin, allergik reaksiyalarin va aila Ugln
asassiz maliyys yiukunun artmasina sabab
olur. Etik baximdan mualice subutlara
asasli tibb prinsiplerine stykenmali ve
effektivliyi va tahllkasizliyi tesdiglanmamis
vasitalerin tatbiginin mahdudlasdiriimasi ile
aparilmadilir.

Stigmatizasiya ve  diagnozun  hayat
keyfiyystine tasiri
BTD diagnozunun qoyulmasi usagin

“xronik xaste” statusunda gabul edilmasina,
fiziki aktivliyin asassiz
mahdudlasdiriimasina, valideynlarin
haddan artiq nazaretine ve sosial izolasiya
riskine gatirib c¢ixara biler. Etik baximdan
yalniz Klinik asaslandiriimis
mahdudiyyaetlarin tatbigi ve ailede usagin
vaziyyati haqgginda adekvat yanasmanin
formalasdiriimasi maqgsadauygundur.
Hokim wusagin optimal fiziki ve sosial
aktivliyinin gorunmasina serait yaratmalidir.

Reabilitasiya tadbirlarinin tayini ve yatrogen
riskler

Mualicavi badan terbiyasi va fizioterapiya
BTD-nin kompleks mualicasinds asas rol
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oynayir. Lakin yanlhs secilmis masqler ve ya
agressiv fizioterapevtik metodlar mdvcud
pozuntularin agirlagsmasina sebab ola biler.
Etik olaraq reabilitasiya programlarinin
fordilagdiriimasi va onlarin BTD sahasinda
ixtisaslagsmis  mutaxassisler  terafindan
aparilmasi vacibdir.

Mualicenin maliyye ve sosial aspektlari
Mikroelementlar, vitaminlar ve enerqgotrop
preparatlarin uzunmuddatli kurs saklinda
tayin edilmasi ailonin maliyya imkanlari ila
uzlasdinimahdir. Haddindan artiq iqtisadi
yuk sosial qgeyri-barabarliya va tibbi
yardimin algatanhdinin azalmasina gatirib
cixara biler. Etik baximdan yalniz klinik
cohatden esaslandirimig  ve iqtisadi
coahatdan maqgsadauygun mualice
metodlarinin secilmasi dodru hesab olunur
[13, 14].

Belolikle, pediatrlar birlesdirici toxuma
pozuntularini, muxtalif BTD formalarini va
onlarin fenotipik xususiyysatlarini
muayyanlasdirmak bacarigina malik
olmalidir. Hakim hamgcinin tibbi-genetik
meslahata  ehtiyaci  giymsatlandirmali,
musahida taktikasini dizgin sec¢cmali va
askarlanmis pozuntularin korreksiyasina,

usagin hayat keyfiyyatinin
yaxsilagdiriimasina Vo mumkun
agirlagmalarin ~ qgargisinin  alinmasina

yonalmis ferdi mualica-profilaktik plan tertib
etmalidir.
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Ctatba nocesieHa negvaTpu4ecKnm
acnekram neyeHus avcnnasmm
coegnHNTENbHON TKaHW. MogpobHo

OCBELLEHbI MPUHLUUNBI BEAEHUS N TaKTUKU
rnevyeHmnsa naymeHToB C 9TOW NaTorormen.
YneneHo BHUMaHne 3Ha4YeHUIo
MOANULMPYIOLLErO BUSHUSA Pa3NUYHbIX
drakTopos Ha Xapakrtep TeyeHus
naTonornu. ObocHoBaHa
Lenecoobpa3HOCTb BHECEHMWSI AOMNONHEHUN
K cTaHgaptam obcnefoBaHus U BEOEHMS
3TUX BOnbHbIX c obsa3aTenbHbIM
BKIMIOYEHNEM B KOMIMJIEKCHYKD Tepanuio
OCHOBHOrO 3aboneBaHnNsa OONONHUTENbHbIX
ne4yebHoO-peabrnnTauMOHHbIX

MEPOMNPUATUN, KOPPUIMPYHOLLINX
HapyLLUEHNs, Bbl3BaHHbIE COMYTCTBYOLLEN
naTosiornen. OtgenbHoe BHUMaHue
yaeneHo 9TUYECKNM acnekrtam B
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TepaneBTUYECKUX nogxogax npwm
Ha3Ha4YeHuu neveHus n
NPOUIAKTUYECKNX MEPONPUATUN.
KnroueBble cnosa: aucnnasus
coeuHUTENBHOMN TKaHWU, Tepanus,
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Abstract

Targeted Approaches to the Treatment
of Children with Connective Tissue
Dysplasia

Mammadov F.M.1, Taghi-zada T.G.1,
Hidayatova L.A.1, Hajiyeva U.K.1,

Hasanova N.S. 1, Mamedov S.B.2
Department of Pediatric Diseases I,
Azerbaijan Medical University, Baku,
Azerbaijanl

Department of Infectious Diseases, Azerbaijan
Medical University, Baku, Azerbaijan2

This article is devoted to the pediatric
aspects of the treatment of connective
tissue dysplasia. The principles of
management and treatment strategies for
patients with this pathology are thoroughly
discussed. Attention is paid to the modifying
influence of various factors on the course of
the pathology. The advisability of
introducing amendments to the standards
for examination and management of these
patients is substantiated, with the
mandatory  inclusion  of  additional
therapeutic and rehabilitation measures in
the comprehensive treatment of the
underlying disease, correcting the disorders
caused by the accompanying pathology.
Special attention is given to the ethical
aspects of therapeutic approaches when
prescribing treatment and preventive
measures.

Keywords: connective tissue dysplasia,
therapy, collagen, ethical aspects,
prevention
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