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Tadqigat isindo biokimyavi Usullardan istifada etmoklo sutkaliq sidikds birlagdirici to-
xumanin displaziyalar: arasinda oksiprolin va qliikozaminglikanlarin migdar: tayin edilmisdir.

Acar sozlor: BTD — birlosdirici toxumanin displaziyasi, BT — birlosdirici toxuma, IK—
irsi kollagenozlar, OP—oksiprolin, QAQ — gliikkozaminglikanlar.

Usagqlar arasinda yayilmis ¢oxsayli irsi xostoliklor arasinda birlogdirici
toxumanin displaziyalar1 (BTD) 6ziino moxsus yer tutur. Irsi kollagenopa-
tiyalar (IK) heterogen grup irsi xastaliklora aiddirlor. Bir ¢ox 6lkalorin alimlori
BTD-nin hom klinik, biokimyavi, ham ds genetik cohoatdon @yronmis vo onlarin
yayilma tezliyini toyin etmislor. Masalon, Rusiya Federasiyasinin miixtolif re-
gionlarinda usaqlar arasinda 9,8%, boyiiklords 8,5% patologiyanin yayilma
tezliyi mloyyon edilmisdir. BTD-yo daxil olan azalolorin hipermobilliyi, mitral
klapanin ailovi prolapst vo s. formalarmin yayilma tezliyi boazi populya-
siyalarda 10-15% toskil edir [1,2,3,4].

Bu patologiya zamani birlogdirici toxumanin movcud oldugu biitiin
organlarda zadoalonmolarin olmasi xasts ti¢iin agir kliniki gedisatin iizo ¢ixma-
sina, tibbi-sosial problemin yaranmasina gotirib ¢ixarir ki, bu néqteyi-nozordon
irsi xostaliyin @yranilmosinin vacib oldugunu gostorir. Hal-hazirda 1K ilo
olagodar patologiyalarin biokimyavi, morfoloji, kliniki-immunoloji vo genetik
cohotdon agmaq Uc¢un bir ¢ox alimlor 6z elmi islorindo malumatlar verlmislor
[6,7,10,12]. Coxlu sayda islor bu xastaliklorin kliniki cahatdon dyranilmasina
hasr olunub [11].

Irsi kollagenopatiyalarin irsi displaziyasina gotirib ¢ixaran genlorin
todqigi bu patologiyanin iki formasinin diferensiasiya olunan vo diferensiasiya
olunmayan névlara bélmoys imkan verdi.
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Molumdur ki, birlosdirici toxuma (BT) bir ¢ox vacib funksiyalar1 yerina
yetirir, organ vo toxumalarin asasimi formalasdirir, su-duz mubadilssinin ta-
razligin saxlayir. Organizmin onto-, orqanogenezds immunoloji muidafiasindo,
trombositlorin agreqgasiyasinda, yaralarin sagalmasinda vo smmis stimiiklorin
barpasinda istirak edir [9]. Birlogdirici toxumanin strukturunu, amala gatirms
funksiyast artiq embrional dovrdo vo mezenximal-epitelial tosirin mulrokkab
olmas1 sayasinds ontogenez ddvrinds toxumanin diferensiasiyasi va togkilino
tosir gostarir. BT-nin morfologiyasinin miixtalifliyi vo mirokkab funksiyalar
onun asas elementlorinin bir ¢cox patologiyalarin yaranmasinda istirakini tomin
edir vo buna gora do, birlosdirici toxumanin displaziyasi problemlarinin holli
tibb ti¢lin ¢ox aktualdir. Birlosdirici toxumanin displaziyasi zamani bir ¢ox
biokimyoavi gostaricilorin  nazaragarpacaq dorocodo doyisilmasi musahida
olunur. Bunu nazars alaraq qarsimiza asagidaki magsadi goyurug.

Biokimyavi miayino iisullarindan istifado etmoklo sutkaliq sidikdo oksi-
prolinin va glilkkozaminglikanlarin migdarinin 6yranilmasi.

Material vo metodlar

Birlogdirici toxumanin irsi displaziyasi olan xastalords oksiprolin (OK)
va glikozaminglikanlarin (QAQ) bir giinliik sidikdo ekspressiyasi Oyranilmis-
dir. Muoyyan olunmusdur ki, oksiprolinin vo glikozaminglikanlarin sutkaliq
sidikdo migdar1 normal saviyys ilo migayisodo nazoragarpacaq dorocads do-
yisilir.

Todgiqat isi 172 xasto Uizarinds aparilmigdir. Onlarda birlogdirici toxuma-
nin miibadilasinin vaziyyatini toyin etmok U¢tin oksiprolinin (OP) va gliikoz-
aminglikanlarin (QAQ) sutkaliq sidikds ekspressiyasi toyin edilmisdir.

Sidikdo oksiprolinin miqdar1 spektrofotometrik tsulla S.S.Tetyansin
modifikasiyasinda toyin edilmisdir [8]. Malum usillardan forgli olarag, bu
muayinads istifads olunan sidiyin miqdar1 daha azdir. Qliikkozaminglikanlarin
miqdar asetat-selluloz kagizlarda elektroforez isulu il tayin olunub. Qliikoza-
minglikanlarin miqdarmin tayinindo hom do setiltrimetilammonium-bromid
testindoan do istifads olunub [5].

Alian naticalar

Xastolords birlogdirici toxumanin miibadilasinin vaziyyatini toyin etmok
ucun OP vo QAQ sutkaliq sidikdo ekskressiyast toyin edilmisdir. Miiayino
olunanlar ti¢ qrupa boliinmislor: analiz olunan gostoricilori 100% olanlar (I
grup); 150% (11 grup) vo 150%-dan gox olanlar (111 grup).

Birlosdirici toxumanin displaziyasi olan 17 xastonin sidiyinds oksiproli-
nin migdari asagidaki codvalds gostorilmisdir (cadval 1.).

Aparilan analiz 172 naforin 129-da (75%) sutkaliq sidikdo oksiprolinin
katabolizminin va kollagenin sintezinin goéstaricilorinin yiksaok oldugu miiay-
yan edilmigdir. Toxminan 50% Xastolords (46,3%) OP ekskressiyast 2 dafadan
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¢cox muoayyan edilmisdir. Hor Uclincl xostado (29,6%) bu gostaricinin
giymatlori gqisman artiq olmus, orta hesabla 122,1+1,94 toskil etmisdir.

Cadval 1

Birlasdirici toxumanin displaziyasi olan xastalarin sidiyinda
oksiprolinin ekskressiyasi

Sutkaliq sidikdo,

Norma,

Qruplar n % ma/sut. ma/sut. P %lox KOP
100% (| grup) 43 | 25,0 42,07+£2,01 59,05+2,19 | <0,001 | 77,2+2,80
150% (11 grup) 51 | 29,06 70,28+3,39 57,54+2,67 | <0,001 | 122,1+1,94

>150% (111 grup) | 78 | 46,03 142,54+5,88 62,564+1,35 | <0,01 | 227,9+7,04
Comi 172 | 100,0 95,99+4,41 60,18+1,15 | <0,001 | 156,8+6,12
Qeyd: n — xostolorin sayi; %/ox KOP — kontrol grupundan faizlo oksiprolinin

konarlanmalari.

25% xastolords isa (OP) ekskressiyasinin asagi olmasi tayin edilmisdir

ki, bu da onlarda kollagenin rezorbsiyasinin zaiflomasindon xabar verir. Kor-
relyasion analiz noticasinds Xastalorin badon c¢okilari ilo (r=0,39; p<0,05),
boylar1 (r=0,42; p<0,05) va Xastaliyin middoti arasinda (r=0,33; p<0,05) vo
sutkaliq sidikdos olan OP arasinda slagonin oldugunu gostormisdir.

Alman naticalor Xxostolorin fiziki inkisafinin qiymatlorinin sutkaliq
sidikdo OP ekskressiyasi ilo analiz edarkon vacib gostorici oldugunu gostorir.
Cilinki yas hoddi artdigca xastaliyin gedisindo kollagenin miibadilosi daha gox
pozulur. Cadval 2-do birlosdirici toxumanin displaziyasi olan xastolorin bir
gunlik sidiyindo QAQ-1n ekskressiyasi verilmisdir.

Codvaldon gortndiyd kimi, miayine olunanlarin goxunda (172 nafardan
140-da): 81,4% kontrol qrupu ilo migayisado sutkaliq sidikdo QAQ
ekskresiyasi coxdur. Bu iso birlogdirici toxumanin displaziyast olan xastolorin
hliceyroarasi birlogdirici toxumanin katabolizminin aktivlosmasini gostarir.

53,5% xastalordo QAQ saviyyasi normal gostaricilordon 2 dofodan ¢ox
olmusdur. Lakin 18,6% muayino olunanlarda kontrol grupla migayisado QAQ
saviyyasinda asagi qiymotlor mioyyon edilmisdir ki, bu da hiiceyraarasi
birlosdirici toxumanin Katabolizminin azalmasini gostarir.

Codval 2
Birlasdirici toxumanin displaziyasi olan xastalords qliikozaminglikanin
bir gunluk sidiyinds ekskressiyasi

Qruplar N | % Sutk?#qq/:lﬁlkds' E]ZZT;? P | QAQ/IKQAQ
100% (1 qrup) | 32 | 18,6 4,370,19 5,47+0,19 | <0,00L | 79,9+3,05
150% (I grup) | 48 | 27.9 6,67£0,21 5,45+0,13 | <0,001 | 12244217
>150% (111 grup) | 92 | 53,5 12,24+0,44 5,14+0,13 | <0,00L | 238,1+7,04

Comi 172 | 100,0 9,22+0,35 5,29+0,09 | <0,001 | 176,9+6,47

Qeyd: n — xastolorin sayi; QAQ/KQAQ - kontrol grupundan faizlo QAQ konar-

lanmalari.
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Bundan olavs, oksiprolin ilo glikozaminglikanlarin sutkaliq sidikds bir-
biri ilo olagali sokilds artmasi 150% olan II qrupda askar edilmisdir. Prognostik
cohoatdon ¢ox da yaxin olmayan bir cohat do odur ki, QAQ migdarinin 100%-
don az oldugu hallarda sutkaliq sidikdo OP-nin yiksok giymatlari toyin ol-
unmur. Belo kombinasiya xiisusi agir kliniki gediso malik olan xostolords
miisahido edilir. QAQ sutkaliq sidikdo 150%-don az olan xastalords korrelyativ
olarag, OP miqgdar1 100%-don yiiksok olur vo bu qrupda xastaliyin Kkliniki
gedisi daha yiingiil olur (p<0,03).

Umumiyyatlo, sutkaliq sidikds glitkozaminglikanlarin miqdarinin doyisil-
mosina nozar yetirsok, burada da onun kontrolla migayisods asagi vo yuxari
giymatlarinin olmasini gérarik (cadval 3; sakil 1).

Codval 3
Muayina olunan xastalarin sidiyinda glikozamin
qlikanlarin biokimyavi gostaricilari

Muayins olunanlar Sidikda glikozaminin gdstaricilari
Kontrol grupu 5,4+ 0,06 (5,0 -5,8)
Asagi 3,9+0,13(3,3-4,8)
Yuxari 8,8 +0,81 (6,0-13,2)
8,8
10+ (6,0-13,2)

Sidikde gliikozamin.

\ = Kontrol grupu ® asagdi ® yuxari \

Sak. 1. Qliikozaminglikanlarin sidikdo miqdari.

Codval 4-ds birlasdirici toxumanin displaziyasi olan 89 xastonin sutkaliq
sidiyindo OP vo QAQ ckskresiyasi kreatinin miqdart nozoro alinmagla
verilmisdir.

Aparilan todgigatlar xastalorin goxunda sidikdo OP (89 xastodon 72-do —
80,9%) vo QAQ (89 xastodan 60-da — 67,4%) ekskressiyasinin ¢ox oldugunu
gOstormisdir. Osasan oksiprolinin (70,8%) vo QAQ (50%) toyin olunmasi bu
gostaricilarin kontrol grupundan 2 dofadan ¢ox yiksak olmasini toyin etmisdir.
Qalan xastalords muayina olunan zaman OP va QAQ sutkaliq sidikdo miqdari

93



gismon doyisilmis vo 123,8+3,6% vo 107,9+2,3% oldugu toyin edilmisdir. Hor
Ucuncl xastado QAQ-1n (33,7%) asagi saviyyasi, har 5-ci xastoda OP (19,1%)
toyin edilmisdir. Kreatininin giymsatlorinin sutkaliq sidikdo iki istigamotdo
dayisildiyi miioyyan edilmisdir vo bazi Xastolordo asagi soviyyado (28,1%),
digarlorinds isa onun miqdarinin yiiksalmasi (89 xastonin 64-do — 71,9%)
muoyyan edilmisdir. Cox gliman ki, bu ¢okisi asagi olan xastolords ziilalin

katabolizminin pozulmasinin haddindan artiq olmasi ils slagadardir.
Codval 4

Birlasdirici toxumanin displaziyasi olan 89 xastada sutkahq
sidikda oksiprolin va gliikozaminglikanlarm kreatinin
Nazars alinmagla ekskressiyasi

Oksiprolin (mg|sut)

Qruplar N % Ahnan Norma P % KD
naticalor
I grup 17 19,0 62,49+12,77 78,3+12,1 <0,001 79,8439
Il grup 21 23,6 80,83+3,95 65,3+3,11 <0,001 123,83,6+
11 grup 51 57,3 151,746,7 63,8+1,93 <0,001 237,849,3
Qlikozaminglikanlar (mg/sut)
Qruplar N % Al.man Norma P % KD
naticolor
I grup 29 32,6 5,06+0,77 8,78+2,99 <0,001 57,6+4,8
Il qrup 30 33,7 6,85+0,39 5,81+0,35 <0,001 107,9+2,7
Il grup 30 33,7 11,95+0,54 5,65+0,21 <0,001 211,5+6,9
Kreatinin (qg/sut)
Qruplar N % Al.man Norma P % KD
naticalor
I grup 25 28,1 0,55+0,03 0,76+0,04 <0,001 72,4435
Il grup 29 32,6 0,89+0,04 0,69+0,034 <0,001 128+11,9
Il grup 35 39,3 1,30+0,06 0,70+0,03 <0,001 185+15,0
Oksiprolin/kreatinin (mg/g/sut)
Qruplar n % Alman Norma P % KD
naticalor
I grup 26 29,2 84,19+8,72 130,1+11,8 <0,001 64,4+3.30
I grup 33 37,1 114,5+7,19 95,415,18 <0,001 120,1+2,92
11 qrup 30 33,7 186+11,06 94,516,21 <0,001 198,6+9,29
Qlukozaminglikanlar/kreatinin (mg/g/sut)
Qruplar n % n[:tlilélggr Norma P % KD
I grup 39 43,8 5,21+0,37 7,92+0,34 <0,01 65,8+3,30
Il grup 31 34,9 12,8+2,53 10,7+2,51 <0,05 120,1+7,92
Il grup 19 21,3 23,0+6,48 12,0+3,37 <0,001 191,1+9,67

Qeyd: xastolarin say1; % KD — metabolitlorin kontrol grupundan kenarlanmalar.

Birlosdirici toxumanin irsi displaziyasi olan xaStolorin mibadilosi iki
istigamoatdo doyisilo bilor. Birinci halda OP vo QAQ-in sutkaliq sidikds
yuksalmasi tayin olunur ki, bu da ¢ox nadir hallarda bas verir. Ikinci halda OP
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Vo QAQ-in ekskressiyasi sidikdo azalir. Eyni zamanda OP vo QAQ-in mig-
darmin kontrol qrupla miiqayisado 150%-don ¢ox olan zaman bu giymatlorin
xastaliyin gedisinin agirliq dorocasi ilo korrelyasion olagodar olmasi da
mulayyon edilmisdir (p<0,02). Prognozlagsma ndqteyi-nazarindan ¢atinlik
torodon hal odur ki, sutkaliq sidikdo QAQ-1n miqdar1 100%-don asagi oldugu
zaman OP-nin saviyyasi yiksak toyin edilir. QAQ-1n miqgdari kontrol qrupu ilo
mugayisado 105% artimi ilo sutkaliq sidikde OP-nin 100% asagi giymotlori
olan xastalords patologiyanin kliniki gedisi daha ylingiil olmusdur (p<0,03).

Diigiiniirik ki, birlosdirici toxumanin komponentlorinin pargalanmasi
haqqinda alinan informasiya hom diagnostik, hom ds prognozlasdirma noqteyi-
noazarindan shamiyyato malikdir.
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BUOXUMUYECKAS XAPAKTEPUCTHKA NOKA3ATEJIEM CPEJIHU BOJIBHBIX
C JUCILUIABUEN COEAUMHUTEJBHOM TKAHU

A.K.KEPUMOBA, T.A.ACKEPOBA, M.LII. FAGAEB
PE3IOME
C npuMeHEHHEeM OMOXHMHYECKHX METOJOB HCCIICAOBAaHMS OBUIM OMPEACICHBI B CY-
TOYHOW MOYE OKCHIIPOJIMH U TJIOKO3AMHHIJIUKAHBI Cpeau OONBHBIX C TUCILIa3UCH
COEIMHUTENBHON TKaHU. BTN yCTaHOBJIEHBI 3HAUNTENIbHBIE H3MEHEHUS 3THUX MOKa3zaTeseu 1o
CPaBHEHHWIO C KOHTPOJIBHOW rpynmoi. OmnpenerneHa 3aBUCHMOCTh OMOXMMHYECKHX IOKa-

3aTelie OT KIMHUYECKOrO TeUeHHs O0JIC3HH.

KiroueBble cjioBa. OHCIIA3ZHS CO@HHHHTGHLHOﬁ TKaHH, COCIMHUTCIBHBIC TKAaHH,
HaCJICACTBEHHBIC KOJUIAr€HE3bI, OKCUITPOJINH, ITTFOKO3aMUHTJIMKAHBI

BIOCHEMICAL CHARACTERTISTICS OF THE DATA AMONG PATIENTS
WITH DISPLAZY OF CONNECTIVE TISSUE

A.K.KARIMOVA, T.A.ASGAROVA, M.Sh.BABAYEV
SUMMARY

The article studies the biochemical characteristics of the data among the patients with
the displazy of connective tissue.

Key words: connective tissue, hereditary collagenesis, glycosaminoglycans, hydroxyl-
proline
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