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Tadgigatin mogsadi. Hemofiliya xastsliyinin agirliq doracesindon asili stasionar miialicesini tolob edon
hemorragiya va onun tohliikasi epizodlarinin sebablari va tezliyini qiymoatlondirmak.
Tadgigatin_materiallar1 vo_metodlari. Todqiqat isi Azorbaycan Respublikasi Sohiyys Nazirliyinin Hemofiliya

Morkozinds aparilmlgdir. Miigahide vahidi — hemofiliya diagnozu tesdiq olunmus xasta olmusdur (252 nafar).
Xastalorin 102 naforinds agir deracali (faktorun aktivliyi <1%), 150 nofarinds orta agir doracali (faktorun
aktivliyi 1 — 5%) hemofiliya diagnozu qoyulmusdur. Hemorragiya epizodlar1 xastaliyin davam miiddstindan asili
olduguna gors pasiyentlorin se¢imindo miigahido miiddati osas sort kimi gotiiriilmiisdiir. Xastaliyin diagnozu
tasdiq olunandan sonra birinci, ikinci, ti¢iincii, dordiincii, besinci va altinci ay orzinds bas vermis hemorragiya vo
onun tohliikasi epizodlar1 barads malumat xastolorin fordi miisahido kartina asason qeyds alinmisdir. 6 aydan az
miiddatds geydiyyatda olan xastolor miisahido toplumuna daxil edilmomisdir. Agir vo orta agir dearacali
hemofiliya diaqnozu ilo miisahidoys daxil etdiyimiz 102 vo 150 xastalorin hamisinda 6 ay, onlardan 94 va 141
naoforinds 12 ay, 83 vo 130 nofarinds 18 ay, 72 vo 122 naforindo 24 ay, 66 vo 108 nofarinds 30 ay arzinds
basvermis hemorragiya epizodlari barado molumat bazasi toplanmsdir. Belaliklo, agir vo orta agir daracali
hemofiliya diagqnozu ilo muvafiq olaraq 102 va 150 xastonin 6942 vo 11100 xasto ay dovrii tiglin bas vermis 1122
vo 1293 hemorragiya va onun tohliikkesi epizodu barado molumat oldo olunmusdur. Naticolor keyfiyyat
olamotlorinin statistikas1 metodlari ilo igslonmis, har 6 ayliq dovrds 100 xastaya diison epizodlarin sayi, orta xatasi
hesablanmigdir.

Acar sozlor: hemofiliya, miialica, hemoraggiya, tadgiqat.

Giris. Hemofiliya xostoliyi ohali arasinda
az yayilmis xostolik olsa da (orta hesabla 10 min
noforo 1 xostolonmo hadisaesi) hemorragiya vo
onun tohliikesi epizodlarmin ¢oxlugu vo agirligi
ilo bagl bahali tibbi yardima ehtiyac ¢oxalir [1 —
6]. Profilaktik miialico proqramlar1 olmayan 6lko
vo regionlarda belo epizodlarin say1 vo fosadlari
artir. [3] miisahido miiddotini nozoro almadan
gostorir ki, Rusiyada 72 xostods 225 hemartroz
epizodu, o climlodon agir doracali hemofiliya ilo
17 xastado 93 hemorragiya epizodu geyds almir.
Biitiin 6lkalords, o climlodon Azorbaycanda genis
profilaktik avezedici miialica totbiq etmok imkani
yoxdur. Osason hemorragiya vo onun tohliikosi
(corrahi  ompliyyat  zoruroti)  epizodlarinda
xastolori ovozedici miialico ilo tomin etmok
miimkiin olur. Ona gora do xastolorin laxtalanma
faktoruna tolobatini gabaqcadan asaslandirmaq vo
planlt suratde onun ehtiyatin1 yaratmaq zoruridir.
Bununla bagli miioyyon miisahido dovrii {igiin
ehtimal olunan hemorragiya epizodlarinin

tezliyini doqiq miioyyonosdirmoys ehtiyac var.

Odobiyyatda bu sahodo molumat bazasi

mohduddur vo gonastbaxs deyildir.
Alnmis naticalor. Alinmis naticolorin  komiyyot
sociyyoalori 1 vo 2-ci cadvallords verilmisdir. Agir
vo orta agwr hemofiliya olan xostolordo
hemorragiya o onun tohlilkesi epizodlarinin
nisbaton ¢ox hissasi oynaqlarda (34,4+1,4 vo 37,6+
1,5%) ganaxmanm payina diisiir, hematuriyalarin
(16,5+1,1 vo 11,8+0,9%), dorialt1 vo ozolodaxili
hematomalarin (14,2+1,1 vo 13,8+1,0%), modo -
bagirsaq qanaxmalarinin (12,1£1,0 vo 3,6+0,5%),
xroniki hemartrozlarm koskinlosmasi (11,6+ 1,0 vo
13,9+0,9%) epizodlar1 da nisbaton c¢ox paya
malikdir.

Agir vo orta agir dorocoli hemafiliya
diagnozu ilo pasiyentlorin hor 100 noforine 6 ay
orzindo orta hesabla 269,2 vo 197,1 hemorragiya
vo onun tohliikasi epizodu geyds alinmugdir. Orta
illik epizodlarin say1 100 xastoys gors agir doracali
hemofiliyada (538,4) orta agir doracali hemofiliya
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ilo miigayisodo (397,2) 1,4 dofo ¢ox olmusdur.
Miisahido aparilmis bes 6 ayliq miiddatlor orzindo
hemorragiya vo onun tohliikkasi epizodlarinin 100
xostoyo diison say1 agir doracoli hemofiliyada
264,7 — 276,4, orta agwr doracoli hemofiliyada
177,8 — 216,0 intervalinda doyismisdir. Oynaqlarda
hemorragiya epizodunun tezliyi geyd olunan
miiddotlordo miivafiq olaraq 87,3+3,3 — 95,7+2,1
(t=2,2; p<0,05) va 70,444,4 -76,3+3,5 (t= 1,2;
Cadval Ne 1.

1.  Agir doracali  hemofiliyva  diagnozu
ilo  xastalords hemorragiya va onun tahliikasi
epizodlarimin tezliyi (100 xastaya géra - p) N —
xastalorin sayi, n — epizodlarin sayi, p — 100
xastaya gora epizodlar

Miisahido miiddatlori|l 1 11 v \% Orta
( ilkin6 ay 6 ay 6 ay 6 ay 6 ay 6 ay
geydiyyatlardan N N N N N

sonra 102 94 83 72 66

kegon aylar)

Miialiconin sobablori

Oynaglarda n 89 90 79 68 60 77,2
anaxma
4 87,3+3,3 95,7+2,1 95,2+2,4 94,4+2,7 90,9+3,5 (92,7
Hemoturiyalar |n 39 41 36 35 34 37
p 38,2+4,8 43,645,1 143,445,4 48,645,8 51,5+6,2 45,1
Darialtt von 41 36 29 28 25 31,8
lodaxili
hemtomalar P 40,2:4,9 138,3£5,0 34,952 38,058 37,9t6,0 38,0
Moads - bagirsagn |34 30 27 26 19 27,2
qanaxmalari
33,314,7 31,9+4,8 32,5+5,1 36,1+5,7 28,845,6 32,5
Peritonarxasi n 10 9 8 6 6 7,8
hematomalar
9,8+29 [9,6+3,0 9,632 8,3+3,3 9,1+35 [9,3
Taocili corrahin 4 3 2 2 1 2
omoaliyyat " " " " "
saruroti 39+1,9 3,2+1,8 [24+1,7 2,8+19 15+15 2,8
Planl corrahin 5 3 3 2 2 3,0
oamoaliyyat
49+2,1 3,2+1,8 3,620 2,8+19 3,0£2,1 35
Dis ekstraksiyast n (6 5 4 3 2 4,0
p 5923 53+23 48+23 4,2+24 3,0+21 4,6
Xroniki n 31 29 26 23 21 26
hemartrozlarin
koskinlogmosi P 30/4%4,6 30,9+4,8 31,351 31,0+5,5 31,8457 31,3
Digoar n 11 10 8 6 5 8,0
p 10,8+3,1 10,6+3,2 9,6+3,2 8,3+3,3 [7,6£3,3 94
Comi n 270 256 222 199 175 2244
p 264,7 272,3 267,5 276,4 265,2 269,2
p>0,05) intervallarinda doyismisdir (miivafiq

olaraq 100 agir vo orta agwr hemofiliyali xostoya
gora). Oynaqlarda hemorragiya epizodlarmin bir
xastaya goro orta illik sayr miivafiq olaraq 1,85 vo

1,49 toskil etmisdir. Bu epizodun riski agir doracali
hemofiliyada orta agwr dorocoli hemofiliya ilo
miiqayisads 1,25 dofo yiiksokdir.

Agir vo orta agwr doracali hemofiliyali
xostolorin - 100 noforine  diison  hematuriya
epizodlarinin sayr bes alt1 ayliq miiddstlordo
muvafig olarag 38,2+4,8 — 51,5+6,2 (t=1,7;
p>0,05) vo 19,4+3,8 — 28,03,7 (t=1,6; p>0,05)
intervalinda doyismis, doyisiklik statistik diiriist
deyildir. Agir doracoli hemofiliya orta agir doracali
hemofiliya ilo miiqayisads 2 dofs ¢ox hematuriya
epizoduna sobab olur. Orta illik hemoturiya
epizodlarmin bir nofors diison say1 miivafiq olaraq
0,90 vo 0,46 toskil etmisdir.

Miisahidonin bes 6 ayliq miiddotlorinds
dorialt1 va azaladaxili hematoma epizodlarinin say1
da stabil olmamisdir, agir vo orta agir doracsli
hemofiliyada 34,945,2 — 40,2+4,9 vo 22,2440 —
30,743,8 intervalinda doyismis (t<1,4; p>0,05),
orta hesabla ildo bir nofors diison epizodlar 0,76 vo
0,54 toskil etmisdir. Bu nov epizodlarin riski agir
doracoli hemofiliyada 1,4 dofo boytikdiir.

Mados - bagirsaq ganaxmalarmin say1 bes alti
ayliq miiddotdo nisbi stabil olmusdur, agir vo orta
agir dorocoli hemofiliyali xostolordo 100 nofors
goro sayr 28,8£5,6 — 36,1457 vo 6,5424 —
8,0+£2,2 intervalinda doyismisdir. Bir nofora diigon
orta illik ganaxmalarin say1 miivafiq olaraq 0,65 vo
0,14 toskil etmisdir. Agir dorocoli hemofiliya orta
agir dorocoali hemofiliya ilo miigayisodo modo -
bagirsaq qanaxmalarmin riski 4,6 dofo yiiksokdir.

Peritonarxas1  hematoma epizodu da
miisahido miiddstlorindo nisbi stabil sayda qeydo
almmigdir: 100 noforo goro agwr vo orta agir
doracoli hemofiliyada 8,3 +3,3 — 9,8+2,3 vo
8,3+2,6 — 12,0+2,7 (p>0,05). Bir nofora diison orta
illik epizodlarin sayr miivafiq olaraq 0,186 vo
0,192 toskil etmisdir.

Cadval Ne 2.
Orta agirliqli hemofiliya diagnozu ila xastalorda
hemorragiya va onun tahliikasi epizodlarinin
tezliyi (100 xastaya gora - p) N —xastalorin sayi, n
— epizodlarin say
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Miisahido | 1} 1] v \2 Orta
miiddatlori (|6 ay 6 ay 6 ay 6 ay 6 ay 6 ay
ilkin N N N N N
geydiyyatlardan {150 141 130 122 108

sonra
kegon aylar)

Miialiconin
sobablori
Oynaglarda |n[115 109 97 89 76 97,2
ganaxma
p|76,7+3,5 72,3+3,5 [74,6+3,87 [72,9+4,0 70,4+4,4 74,4
Hemoturiyalar |n 42 34 30 25 21 30,4
p28,0+3,7 [24,1+3,6 |23,1+3,7 20,5%3,7 19,4+3,8 23,0
Dorialtt von 46 41 39 28 24 35,6
azolodaxili
hematomalar p30,7+£3,8 29,1+3,8 |30,0£4,0 22,9+3,8 22,2+4,0 27,0
Moado -nj12 11 9 8 7 9,4
bagirsaq
qanaxmalart p8,0+2,2 7,8+23 6,9+2,2 6,622 6,5+24 [7,2
Peritonarxast |n/18 15 12 11 9 13,0

hematomalar

p12,0£2.7 10,6+2,6 9,2#2,5 9,0+2,6 8,3*26 9,8

Tacili corrahin|10 9 8 6 5 7,6
liyyat
Y pe7x20 BAt21 62t21 4920 4620 58
Planli corrahin|4 4 3 3 2 3,2
oamoaliyyat
pl2,7+1,3 [2,8+14 [2,3x13 25+14 [18+12 24
Dis n(17 16 14 13 11 12,2
ekstraksiyast
p(11,3+2,6 (11,4+2,7 |10,8+2,7 10,7+2,8 10,2+2,9 10,9
Xroniki ni44 39 36 32 29 36,0
hemartrozlarin
koskinlogmasi p[29,3+3,7 27,7+3,8 27,7+3,9 26,2+4,0 26,8+4,3 27,5
Digor n(16 14 12 10 8 12,0
p[10,7+2,5 [9,9+25 [9,2+25 8,2+25 [74+25 9,1

Comi n324 292 260 225 192 258,6
p216,0 207,1 200,0 184,4 177,8 197,1

Tocili corrahi omoliyyat zoruroti nisboton az
miisahido olunmusdur (1,5+1,5 — 3,9+1,9 agrr,
4,612,0 — 6,742,0 orta agwr doracoli hemofiliyali
100 xostoyo gora). Orta hesabla bir xastodo il
orzinds 0,03 va 0,06 sayda tocili corrahi omoliyyat
zoruroti yaranmigdir.

Planli corrahi amoliyyat zorurati bir xastoya
gora ilde 0,07 va 0,04 sayda olmusdur. Biitovliikdo
corrahi omoliyyat zorurati il orzinds bir xostoyo
gbro agir doroacali (0,10) vo orta agir doracali (0,10)
hemofiliyada bir — birina barabardir.

Diglorin ¢okilmasi zorurati agir vo orta agir
daracali hemofiliyada 100 xostays gors il orzinda
orta hesabla 9,2 vo 21,8 sayda qeydo alinmigdir.
Xastaliyin agirliq daracesindon asili bu epizodun
ehtimali statistik diiriist olmamisdir.

Agir vo orta agir daracali hemofiliya fonunda
xroniki hemartrozlarin koskinlogmasi epizodu bes
alt1 aylig miidddotds 30,4+4,6 — 31,94£5,5 (p>0,05)
vo 26,244,0 — 29,3£3,7 (p>0,05) intervalinda
doyismis vo doyismo statistik diirlist olmamisdir.
Epizodun bir xastoyo diison orta illik say1 miivafiq
olaraq 0,62 vo 0,55 soviyyasindadir.

Belolikla, hemofiliyanin agirliq doracoesindon
asili xostalordo hemorragiya epizodlarinin tezliyi
bes 6 ayliq intervalinda nisbi stabil galmis vo orta
illik  epizodlarm  sayr  xostoliyin  agirhq
doracasindan asili olmusdur.

Alnmis naticaldrin _miizakirasi. Odobiyyatda,
xiisuson  klinik  protokollarda  hemofiliyali
xostolorin -~ hemorragiya  epizodlar1  barodo
molumatlar miixtalif metodologiyaya asaslandigina
goro forqlidirlor. Belo ki, Azorbaycanda klinik
protokollarda gostarilir ki, agir deracali hemofiliya
zamant hoftedo 1 — 2, orta agwr dorocali
hemofiliyada ayda 1 dofo ganaxma epizodu ola
bilor [1]. Rusiyanin miivafiq sonadindos ayda 4 dofo
ganaxma epizodunun bas vermasi ehtimali gdsto-
rilmisdir [2]. [3] geyd edir ki, 223 xostodo 314
artropatiya miisahido olunmusdur.

Bu sonadlorin qiisuru ondadir ki, biitiin
hemorragiya epizodlarini vo konkret miiddoti ohato
etmir. [4] bu baximdan daha etibarli malumat olds
etmisdir, gostorilir ki, bir nofora il orzindo 4,9
oynaq qansizmalar1 epizodu diisiir. [5] 29 nofor
agir vo 40 nofor orta agwr dorocoli hemofiliyali
xastonin il orzindo miivafiq olaraq 94 vo 128 dofo
hemorragiya epizodu ilo baglh stasionar miialicasini
almasini miisahido etmisdir (bir nafors ildo 3,24 va
3,20 dofs). Bizim miisahidomizin metodoloji
osaslar1  forglidir vo  daha  moqgsadydnlii
planlasdirilmisdir. Amma naticolordo oxsarliq var,
orta hesabla bir agwr vo orta agwr doracoli
hemofiliyal1 xostoys 5,38 vo 3,94 hemorragiya
epizodu diismiisdiir. Oynaq hemorragiya-larinin
xtisusi ¢okilori bizim miisahidomizdo (34,4 vo
37,6%) [5]- in miisahidosindan (26,6 va 24,8%) bir
qador forqlonmisdir. Belo forq hematuriyalarn —
(16,5 vo 11,8%; 16,0 vo 9,6%), dorialt1 vo ozalo
daxili hematomalarm (14,2 vo 13,8%; 20,2 vo
24,0%), mods - bagirsaq qanaxmalarinm (12,1 vo
3,6%; 7,4 vo 4,8%), xroniki hemartrozlarin
koskinlosmosi (11,6 vo 13,9%; 5,3 vo 7,2%)
epizodlarina goro do miisahido olunmusdur. [6]
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gostorir ki, profilaktik miialicoya colb olunmamig
usaqlarda 6 ay orzindo 45,4% - do hemorragiya
epizodu miisahido edilmisdir. Miisllif epizodlarin
tezliyini aragdirmadigina goro miiqayise aparmaq
cotindir. Qeyd olunanlardan diqqgsti calb edon
imumi natico odur ki, hemofiliyanin fosadlarinin
komiyyst saciyyelorinin konkret vaxt ¢arcivasindo
Oyronilmasinin standart metodologiyas1 yoxdur,
ona gora do misahido olunmus hemorragiya
epizodlarmin tezliyi barodo molumatlar bir —
birindon forqlonir. Bu da onu siibut edir ki, hor
Olkadas sohiyyonin movcud durumuna miivafiq
xostolor  arasinda  bag  veron  hemorragiya
epizodlarmin tezliyini qiymotlondirilmok zoruridir.

Naticalor

I.Hemofiliyanin tolobata goro miialicosi iigiin
zoruri resurs tominatim1 planlasdirmaq {giin
uzunmiiddotli miisahidoyo osason orta illik
hemorragiya vo onun tohliikosi epizodlarinin orta
sayimi miioyyon etmok vacibdir.

2.Agir vo orta dorocoli hemofiliya fonunda orta
illik hemorragiya vo onun tohliikosi epizodlarmin
say1 miivafiq olaraq 5,38 va 3,94 toskil edir.

3.Agir vo orta agwr dorocali hemofiliya fonunda
hemorragiya (16,5 vo 11,8%) epizodlarinin boyiik
qismi oynaq hemorragiyalarmin (34,4 vo 37,6%)
vo hematuriyanin payma diisiir.

Maliyys Moanbayi: Moqalonin hazirlanmasinda
he¢ bir konar maliyys monboyindon istifads
edilmoyib.

Maraqlarin toqqusmasi: Qeyd edilmoayib.
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