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Isin iimumi xarakteristikas

Movzunun aktualh@. Qan laxtalanmasinin anadangalma pozulmasi
(FVII vo FIX — un az olmasi naticasindo) — hemofiliya xastaliyi har 10 min
yenidogulmusun birinds ehtimal olunan patologiyadir, diinyada 400
mindon ¢ox insan hemofiliyadan oziyyot c¢okir. Hemofiliyammn klinik
formalarmin patogenezi dorindon &yronilmis, onun agirliq deracslerinin
etibarli qiymotlondirilmasinin meyarlar1 asaslandirilmigdir. Xostolorin tibbi
tominatinin  imumi prinsiplori elmi osaslandirilmis vo Beynoslxalq
Hemofiliya Federasiyasi torafindon baysnilmisdir. Xostolorin tibbi tominati
igtisadi, toskilati vo ictiisadi, togkilati vo ictimai baximdan miirokkabdir.
Hemofiliyanin agirlagsmalarint progqramlasdirmaq ¢otin olduguna goro,
sohiyya sistemi hor vaxt xostolorin tibbi tominati iiglin hazir olmalidir.
Bunun ii¢lin ham 6lkads, ham ds onun rayon, sohar va digor inzibati bolgo-
lorinde hemofiliya xaostolorinin daqiq sayini, ilden ilo onun doyismasini,
dinamikasini miioyyan edon soraiti miloyyanlogdirmok zoruridir.

Miasir todgiqatlar vo hemofiliya reqistrlorinin molumatlar1 siibut
edir ki, xostoliyin yayilmasinda 6lkslor arasi forq bdyiikdiir [Stonebreaker
J.S., Bolton — Maggs P.H., Soucie J.M. et.al. 2010; Ragni M.V., Moore
Ch.G. 2011; Lovdahl S., Henriksson K., Bagdaei F. et.al. 2013; Qu Y., Nie
X., Yang Z. et.al. 2014 vo sair]. Xostolik Amerika Birlogmis Statlarinda
Boyiik Britaniya ilo miigayisads kegon asrin 70 — ci illarinds iki dofo ¢ox
yayildigi halda son illards oksins - 2 dofs az yayilmigdir. Bu siibut edir ki,
hemofiliyanin birincili profilaktikasi miimkiindiir. Hemofiliyanin yayilma
soviyyesi diinyanin 106 6lkesinin melumatina gére 2,3 — 35,0%g00 inter-
valinda dayisir [Stonebreaker J.S., Bolton — Maggs P.H., Soucie J.M. et.al.
2010]. Hemofiliyanin yayilmasi 6lkalorin iqtisadi inkisafindan asili dayisir,
xastaliyin mialicasi optimal olan 6lkslards xastolorin dmrii uzandigina gora
say1 ¢oxalir, xastaliyin miialicasi gonaatboxs olmadig1 dlkalordo xastalarin
vaxtsiz O0limil naticasindo onun yayilmasi azalir. Hemofiliya xostoliyinin
son illordo genislonmis ikincili (profilaktik miialicesi) profilaktikasi onun
epidemioloji saciyyalorini doyisdirmisdir [Ragani M.V., 2011; Bnosun B.
B., Ceupun I1.B., lllumnep E.D, 2012; Gissel M., Whelihan M., Ferris L.
et.al. 2012. Jackson S.C., Yang M., Minuk L. et.al., 2015].

Azarbaycanda hemofiliyanin diagnostikasi, vaxtinda askar edilib di-
namik miisahidasi vo tolobata goro miialicasi tacriibasi boytikdiir [A0Oxyn-
maes I''M., 1973; Qadimova E.O., Yusifova N.Y., Olizado G.O., 2014,
Qadimova E.O., Qaraxanova M.S., Hiiseynov Q.A. va b. 2015; Qadimova
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E.O., Rzaquliyeva L.M., Yusifova N.Y., Ofondiyeva G.M., 2015; Qadimo-
va E.O., Rzaquliyeva L.M., Ofondiyeva G.M., 2017; Qadimova E.O.,
Yusifova N.Y., Ofondiyeva G.M., Olizads G.9., 2017], 6lkads bu proble-
min hollina yénolmis dovlst proqrami movcuddur. Bu imkanlarm adekvat
istifadesi, miialico - profilaktik sahosindo strategiyanin osaslandirilmasi
ticiin hemofiliyanin 6lkads, onun rayon va goharlorinds yayilmasinin saviy-
yasini, dinamikasinin trendini dyronmok zoruridir. Ona gore dos, planlas-
dirdigimiz va icra etdiyimiz tadgiqatin mévzusu aktualdir.

Tadgigatin maqgsadi: Hemofiliya xostoliyinin miialica vo profilak-
tikast lizra strategiyanin asaslandirilmasi liglin zoruri olan 6lkeni vo onun
regionlarmi shato etmoklo kompleks epidemioloji saciyyalori 0yronmak.

Tadgiqatda hall olunmus masalolor:

—Azaorbaycanda vo onun regionlarinda hemofiliya ilo ilkin xosto-
lonma saviyyasini, klinik formalarimi ve agirliq deracolsrini mii-
oyyanlasdirmak;

—Azorbaycanda vo onun regionlarinda hemofiliyanin, onun klinik
formalarmin, agirliq deracolorinin imumi vo kisi ohalisi arasinda
yayilmasini kompleks saciyyolondirmoak;

—Hemofiliya xastaliyi olan kontingentin yas torkibini vo yasin tasviri
statistikasin1 miioyyanlosdirmok;

—Aazrbaycanda hemofiliyanin yayilmasinin shalinin yasindan asilili-
gina va onun regionlar iizra saciyyslarini giymotlondirmak;

—Hemofiliya xostoliyinin fosadlarinin tezliyini, strukturunu vo
miialicasinin effektivliyini qiymotlondirmoak.

Tadqgiqatin miihiim yeni naticalori ilk dofa:

—Hemofiliya ils ilkin xastalonmonin saviyyasi va onun 2011 —2015-
ci illerds asas trendinin stabilliyi, klinik formalarma vo agirliq
daracalaring gors strukturu asaslandirilmigdir, ilkin xastalonmonin
intensiv oldugu respublika tabeli rayon va soharlor miioyyon
olunmusdur;

—Hemofiliyanin {imumi, klinik formalarmin ve agirliq derocslarine
gora novlerinin 6lkads, iqtisadi rayonlarda, respublika tabeli ra-
yon va soharlords yayilma soviyyasi miioyyanlasdirilmis, statistik
diiriist forqli sociyyslors malik shali qruplar1 agkar edilmis vo
inzibati orazi vahidlorinin hemofiliyanin yayilmasina goéro tosni-
fat1 asaslandirilmigdir.

—Hemofiliyanin 0 — 4, 5 — 13, 14 — 18, 19 — 44, 45 vo yuxari yash
ohali arasinda yayilmasinin {imumrespublika, respublika tabeli
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sohar vo rayonlar {izro saviyyasi miioyyanlosdirilmis, xostslorin
yas bolgilisli aparilmig, onlarin yasinin orta soviyyasi va xatasi,
moda vo medianasi tayin edilorok regional saciyyslar siibut edil-
misdir.

—Hemofiliya xastaliyinin fosadlagmalarimin tezliyi vo strukturu mii-
ayyanlosdirmis, onlarin Baki vo Sumgqayit nlimunssinds oxsar vo
forqli cohatlori agkar edilmis, mévcud agirlagmalarin mialica-
sinds fizioterapiyanin yeni imkanlari gdstarilmigdir.

—Hemofiliyanin tolobata géro miialicasinin Azsrbaycan modelina
giymotlondirmak {iglin meyarlar ssaslandirilmig, onun effektiv-
liyinin obyektiv saciyyslori miiayyon edilmisdir.

Ahnmis naticalorin nazari shamiyyati. Siibut edilmisdir ki, irsi
anadangslmo xostolik olan hemofiliyanin shali arasinda yayilmas1 miirok-
kab biososial hadiso kimi ¢ox amillidir, tibbi tominatdan, genetik fondan
asilt doyiskandir.

Ahnmis naticalorin elmi praktik shamiyyati. Ohalinin hemofiliya
ilo ilkin xastolonmasinin izafi oldugu regionlar askar edilmis, ilkin profi-
laktika (tibbi genetik maslohatlogma) ii¢lin obyektlor gdstarilmigdir. Hemo-
filiyamin yayilmasi, nozoloji strukturu va agirliq daracalori barads alinmis
statistik diiriist naticalor regionlarda miialico - profilaktika islorinin priorite-
tini, resurs tominatini planlagdirmagi imkan yaradir. Hemofiliya xastolo-
rinin tibbi tominatinin asaslandirilmig vo saciyyelondirilmis meyarlari so-
hiyyenin idars olunmasinda, hemofiliya iizra dovlat proqraminin icrasi iizra
tadbirlarin effektivliyini qiymotlondirmok olar.

Ahnmis naticalorin tatbiqi. Todqiqatin noticolori osasinda Azor-
baycan Sahiyys Nazirliyinin Hemofiliya markozinds yerli sahiyys orqanlari
licin metodik molumatlar hazirlanmis, resurslarin bdlgiisiinds istifads
olunur, hakim miitoxassislarin tohsilinds totbiq olunur.

Dissertasiya isinin aprobasiyasi. Dissertasiya isinin materiallar
miizakirs edilmisdir: “AxTyanbpHble 1 IepeMEHHBIE BOIIPOCH FeMaTOJIOTHH
u tpanchysuonorun” movzusunda IV Beynolxalq Simpoziumda (Kiyev,
2006), “Talassemiyanin aktual problemlori” Beynslxalq konfransda (Bakai,
2007), akademik M.Cavadzadonin 80 illik yubileyino hosr olunmus elmi
konfransda (Baki, 2007), Diinya Hemofiliya Federasiyasinin XXVIII
Beynolxalq Kongresindo (istanbul, 2008), Diinya Hemofiliya Federasiya-
smin XXIX Beynolxalq Kongresindo (Buenos Aeros, 2010), “Hemofiliya
va transfuziologiyanin aktual masalslori” movzusunda beynslxalq elmi —
praktik konfransda (2010), Diinya Hemofiliya Federasiyasinin XXX Bey-
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nalxalq Kongresinds (Paris, 2012), ©9.M.9liyevin dogum giiniins hasr olun-
mus elmi — praktik konfransda (Baki, 2013). Bunlardan slave miisllif He-
matologiya iizra test vo masalalor (metodik-toadris vesaiti — 2004), Hemo-
filiyal1 xastalar ti¢lin miialicovi gimnastika (metodik tovsiys-2007), Hemo-
filiya vo Villebrand xastaliyinin miialica protokolu (metodiki-praktiki vo-
sait — 2008), Inhibitor formali hemofiliyali xastolorin miialicosi. (Metodik
tovsiya—2013) nosr etdirmisdir. Isin ilkin miizakirosi ©.9liyev adina Azor-
baycan Dévlot Hokimlori Tokmillosdirmoe Institutunun Umumi corrahiyyo
fakdiltesinin elmi surasmin seminarinda (23.06.2017, pr.Ne2), aprobasiyasi
iso institutun Aprobasiya Surasinin seminarinda (19.04.2018 pr.Nel) aparil-
migdir.

Dissertasiya isinin mévzusuna dair nosr olunmus maqalalar. Dis-
sertantin imumilikdos dissertasiya movzusu iizra 27 asari dorc olunmusdur.
Onlardan Ali Attestasiya Komissiyasinin miivafiq siyahisinda olan elmi-
praktik jurnallarda, o climlodon Rusiya Federasiyasinin motobar jurnalinda
2 moaqala, elmi konfranslarin toplumlarinda tezislori nagr edilmisdir. Nosr
olunmus osorlords dissertasiyanin asas miiddealar1 vo noticolori dolgun
verilmigdir.

Dissertasiya isinin strukturu vo hacmi. Dissertasiya girisdon, ado-
biyyat icmalindan (I fasil), material vo metodlarin tesvirindon (Il fasil),
soxsi molumatlarin tohlilindon (III-VI fasil), natica, praktik tovsiyolor va
odobiyyat siyahisindan togkil olunmusdur. Dissertasiya isi kompyiiterds yi1-
gilmig, timumi hacmi 165 sahifods olmagqla 26 codval va 15 grafiklerlo zon-
ginlosdirilmisdir. Dissertasiyada istifado olunan 223 adobiyyat menbayinin
siyahisi verilmisdir. Onlardan 9-u azorbaycan, 26-rus, 188-i xarici dillor-
dodir.

Dissertasiya isinin miidafioys taqdim olunan asas miiddsalari:

— Hemofiliya ils ilkin xastolonma va xastalorin 6liim ehtimali 6lkonin
regionlarinda forgli olduguna gors xastaliyin yayilma soviyyesinda
regional forq ohomiyyatli doracads boyiikdiir;

— Hemofiliyanin klinik tezahiiriiniin forqli yaslarda miisahidasi, tibbi
tominatin forqli olmasi naticesinds xasto kontingentin yas torkibi
regionlarda shamiyyatli doracads doyisir;

— Hemofiliyanin tolabata gors miialicasi modelinds xastaliyin fasadlag-
ma ehtimali yliksokdir, agirlagmalarin ikincili va tigiinciilii profilakti-
kasi ticiin fizioterapevt yardimin genislondirilmasi, profilaktik miiali-
ca modelins kegid zoruridir.



Tadqigatin materiallar1 vo metodlar:

Tadqigatda miisahide vahidi kimi tosdiq olunmus (klinik labarator
milayinalorls) hemofiliya diagnozu qoyulmus xosto gotiiriilmiisdiir.
Miisahids ucdantutma (biitiin hadisslori shato etmoaklo) metodu ilo aparil-
mis vo 1517 xastoni ohato etmisdir.

Xastolor hemofiliyanin klinik formalarina gérs ds qruplasdirtimisdir:
hemofiliya A-930; hemofiliya B-128, irsi koaqulopatiyalar - 265 vo 194
xosto faktoru toyin olunmamus. Laktalanma faktorunun miqdarma gors iig
grupa ayird edilmisdir. Bu moagsadle Beynoslxalqg Hemofiliya Federasiya-
sinin sartlori asas gotiiriilmiisdiir:

—Agir doracsli hemofiliya (faktorun qatiligi< 1%) — 282 xasts;

—Orta agir derocali hemofiliya (faktorun qatligi 2-5%) — 381 xasts;

—Yiingiil doracali hemofiliya (faktorun gatiligi 5-40%) — 660 xasts;
Ayird etdiyimiz yas qruplar1 lizrs rayon va sohorlards shalinin say1 barade
moalumatlar Azarbaycan Respublikasit Dovlat Statistika komitasinin toqvim
illari lizra nagr etdiyi macmuslordon gotiiriilmiisdiir.

Todgiqatimizda bir nego variantda yeni fizioterapatik miialiconin
effektivliyi do qiymstlondirilmisdir.

54 nofor hemofiliya xostods rifampisinin oynaqdaxiline yeridilmosi
zamani dinamikada oynaqlarin funksionalligi vo orqanizimin immunoloji
gostaricilori toadqiq olunmugdur. Miialico magsadilo “®epeiin” (Rusiya)
firmasina moxsus rifampisin preparati istifado olunmusdur. Miialico kursu
5 inyeksiyadan ibarat olub, haftads 1 dofs diz oynagina 300 mq, diger oy-
naqglara 150 mq dozada rifampisin preparat1 yeridilmisdir.

Qotranlasdirilmis naftalanla fonoforez miialicoasi 44 xasta 60 hemo-
filik artropatiyali oynaqda totbiq edilmisdir.

Miialiconin effektivliyi oynaq sindromunun asagida qgeyd olunan
gostaricilorine asason giymotlondirilmigdir: agma bucagi, bilkkmo bucagi,
oynagin diametri.

Azarbaycan respublikasinda va onun regionlarinda shalinin hemofiliya
il9 ilkin xastalonmasi vo hemofiliyanmin yayilmasi

Azorbaycanda har il orta hesabla hemofiliya xastsliyinin biitiin for-
malar ils ilk dofo geydiyyata alinmis 49 xosto agkar olunur, illik xaste-
lonma soviyyasi 0,620,08" 0000 (95% etibarliliq intervali 0,44 — 0,76 0000
toskil edir. Ilkin xastolonmonin iimumrespublika saviyyasi 2011 — 2015-ci
illorde dar intervalda (0,46+0,07 — 0,63i0,08°/0000) doyismis, asasan stabil
qalmigdar.



Azarbaycanda hemofiliya xastoliyinin yayilma saviyyasi 2000 —
2016-c1 illordo xaotik doyismisdir, nisbaton asagi soviyys 2000-ci ildes
(12,240,35%0000), nisboton yiiksok soviyys 2004-cii ildo (19,6+0,48%000)
geyde alinmigdir. Xastaliyin yayilma saviyyasi 2008 — 2016-c1 illords nisbi
stabil olmusdur (16,8+0,43 — 17,240,44%000). Azorbaycan hemofiliya
xostoliyinin nisbaton gox yayildigi (>10%gg00) 6lkalor arasinda éndadir.

2016-c1 ildo Azarbaycanda 100 min shaliys diison yiingiil, orta agir
va agir formali hemofiliya xastsliyinin tezliyi miivafiq olaraq 9,2+0,30;
3,8+0,20 vo 2,840,17 soviyyasindadir. Xastalorin 70,3% do hemofiliya A,
9,7%-ds hemofiliya B, 14,5%-do Villebrand xastaliyi vo 5,5%-do diger
formali hemofiliya qeyds alinmigdir. Biitiin xastalorin 87,2%-i kisi, 12,8%-1
gadindir.

Hemofiliya ilo ilkin xostolonmo asason usaq yaslarinda qeyds alinir
(2011-ci ilds 59,1%; 2012-ci ilda 70,7%; 2013-cii ildo 64,4%; 2014-cii ildo
63,0% va 2015-ci ilds 63,6%). 2011 — 2015-ci illar iizra 5 illik ilkim xasto-
lonma soviyyasi Azarbaycanda 7,05%0,58% 0000, paytaxtda 14,66%1,84 0000,
Sumqayitda 12,26+4,08%p00, Goranboyda 26,55+£10,83%p000, GOygayda
14,9247,46/0000, Yevlaxda 12,706,350, Zordabda 14,93+10,55%0000,
Imislide 20,83+8,50% 0000, Samuxda 17,94:12,19% 000 toskil etmisdir.

Azorbaycanin iqtisadi rayonlarinda (iimumi iqtisadi slagslori six olan
gonsu rayonlarin vo soharlorin birliyi) hemofiliya xastsliyinin ohali ara-
simnda yayilmas1 forqlidir: xastsliyin on c¢ox yayildig1 iqtisadi rayonlara
Abseron (18,9+1,88%000) Vo Aran (17,7£1,01%p00), nisbaton az yayildig
igtisadi rayonlara Daghq Sirvan (5,6x1,36%p00, orta soviyyads yayildig:
igtisadi rayonlara Genco - Qazax (7,5+1,07%00), Soki — Zaqatala (7,8+
1,14%0000), Lonkoran (7,5+0,91%00), Yuxar: Qarabag (8,9+1,34%p000) Vo
Quba — Xagmaz (10,8i1,43°/0000) aiddir. Paytaxt Baki hemofiliya xastali-
yinin yayilma soviyyasine gore (33,1%1,22%00) 6lkodoa liderdir.

Aran iqtisadi rayonunda hemofiliyanin haddon ¢ox (>400/0000)
yayildig1 rayonlara Goycay ve Imisli, gox yayildigi rayonlara (30 — 40%g000
Beylogan vo Zordab, yiiksok (15 - 30%0000) oldugu rayonlara Ucar vo Sirvan
aiddir. Genco - Qazax iqtisadi rayonunda Qazax vo Goranboy rayonlari
hemofiliyanin yiiksak (15 — 300/0000) saviyyads oldugu inzibati orazilordir.
abseron iqtisadi rayonunda hemofiliyanin ¢ox yayilmasi Sumgqayit
soharinda bu patologiyanin yayilma soviyyasinin ¢ox yiiksok olmasi ilo
baglidir (22,8+2,6%0000).

Olkonin rayon va soharlorinin agir vo yiingiil formali hemofiliyanin
yayilmasina gors reytingi forglidir. Agir formali hemofiliya daha ¢ox Baki-
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da (5,4+0,49%0000), Sumqayitda (4,8+1,20%g000), Goranboyda (7,0+2,64V ),
Goycayda (6,12,28"%000), Bardada (4,0+1,62%0000), Ucarda (6,0+2,65%000)
vo Fizulido (6,4i2,250/0000) geyde alinmigdir. Yiingiil formali hemofili-
yanin yayilmasina gora GOycay (21,6i4,310/0000), Zordab (19,5i5,860/0000),
Imisli (32,4+5,11%000), Beylogan (23,5+5,0%0000) rayonlaridir.

Hemofiliyanin klinik formalarmin (A, B, irsi koaqulopatiyalar)
xiisusi ¢okisi biitlin xastalorin qrupunda, onlarin yas vo agirliq deracslorine
gbra yarimqruplarinda forqlidir. Bu saciyyslordon asili hemofiliya A-nin
xiisusi ¢akisi 64,7+3,26% (5 — 13 yas yarimqrupunda) ils 76,1+2,04% (orta
agirhigli hemofiliya yarimqrupunda) arasinda, hemofiliya B-nin xiisusi
cokisi 7,84+0,93% (45 va yuxari yas yarimqrupunda) ilo 16,6£2,54% (5 — 13
yas yarimqrupunda) arasinda, Villebrand xastoliyinin xiisusi ¢okisi isa
4,3+2,28% (0 — 4 yas yarimqruplarinda) ilo 19,2+1,43% (yiingiil formali
hemofiliya yarimqrupunda) arasinda teraddiid etmigdir.

Hemofiliya xastaliyinin yayllma soviyyasinin ohalinin yasindan
asih xiisusiyyatlori vo regional saciyyolori

Azarbaycanda 0-4 yasli shalinin hor 100 min nafarins 8,7+1,05 (95%
etibarliliq intervali 6,5-10,9) hemofiliya xastoliyi qeyde alinmisdir, 5-13
yas intervalinda bu gostoricinin saviyyasi 14,7+1,08% 0000 (95 % etibarliliq
intervali 12,5-16,9%4000 ) toskil edorok stastik diiriist gox olmusdur (t = 3,0:
p<0,01). Novbati yas qrupunda xastaliyin yayilma soviyyasi yiiksok olmus
(17,Oi1,63°/0000; 95% etibarliliq intervali 14,8-20,20/0000), amma 5-13 yas
grupu ilo miigayisads statistik diiriist farglonmamigdir (p>0,05). 14-18 yas
grupda hemofiliyanin yayilma soviyyesi 0-4 yas qrupu ilo miiqaisado 2
doafaya gadar ¢ox olmusgdur (t = 3,0; p< 0,01).

Hemofiliya xastsliyinin yayilma soviyyssi 19-44 yas qrupunda on
cox yiksok olunmus (21,3i0,77°/0000; 95% etibarliliq intervali 19,8-
22,8%0000) 0,4 (p<0,01), 5-13 (p<0,01), 14-18 (p<0,05) yas qruplarmdan
statistik diiriist forqlonmomisdir. 44 yasdan sonra hemofiliyanin yayilma
saviyyasi (15,2i0,80°/0000; 95% etibarliliq intervali 13,6-16,80/0000) 5-13 vo
14-18 yas qruplarinda xastsliyin yayilma saviyyasindon statistik diiriist
forglonmomis, 0-4 yas qrupunun miivafiq gostericisinden stastik diiriist ¢ox,
19-44 yas qrupunun gostericisindon iso statistik diiriist az olmugdur (P<
0,01). Hemofiliya xastoliyinin Azarbaycan shalisinin yasidan asili yayilma
saviyyesinin dinamikasinin asas trendi artimla saciyyslonir, 44 yasa qader
dinamika diizxatlidir. Xastaliyin yasdan asili doyigsmosini dinamikasi yaxsi
aproksimasiya olunan polinominal reqressiya ilo ifads olunur:
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Y =—-0,7375x" + 8,275 x°- 32,962 x*+ 57,925x-23,8 (R’= 1,0)

Burada x — yas qruplarmin ardicilliq némrasi (0-4 yas intervali 1, 5-
13 yas intervali 2, 14-18 yas intervali 4 vo 45+ yas intervali — 5). Y-
hemofiliyanin 100000 nofora gére yayilma soviyyesi. R*-determinasiya
omsal1 (korrelyasiya amsalinin kvadrati).

Naxg¢ivan Muxtar Respublikasinda hemofiliya xastsliyinin yazilma
saviyyasi timumi respublika soviyyasindon 2 dofadon ¢ox azdir (7,7£1,32va
17,2+0,44% p000; p<0,001). Ayri—ayr1 yas qruplarinda hemofiliyanin yayilma
saviyyasi Naxg¢ivan Muxtar Respublikasinda Azarbaycanla miiqayisads
forqli cohotlors malikdir: 0-4, 5-13,14-18 yas qruplarinda vo 44 yasdan
sonra onlarin forqi statistik diriist deyil (P>0,05). Amma 19-44 yas in-
tervalinda hemofiliyanin yayilma soviyyasi Nax¢ivan Muxtar Respublika-
sinda Azorbaycan Respublikasinin miivafiq gostericisinden 4 dofodon ¢ox
az olmus va statistik diirlist forglonmisdir (p<0,001). Nax¢ivan Muxtar Res-
publikasinda Hemofiliyanin shalinin yasindan asili dinamikasimin farqli
cohotdon biri do odur ki, burada 0-4, 5-13, 14-18 vo 19-44 yas intervalinda
xostoliyin  yayilma soviyyasi bir—birindon statistik diiriist forqlonmir
(6,3+3,66; 8,0+3,58; 8,4+4,86; 5,1= 1,69%000; p>0,05).

Baki1 gohorinds hemofiliyanin shali arasinda yayilma saviyyasi (33,1
11,220/0000) timumrespublika soviyyasindon (17,2i0,44°/0000) stastik diiriist
2 dofays godoar yiiksokdir. Xastoliyin yayilma soviyyasinin nisbaton asagi
gostaricisi 0-4 yas intervalinda qeyde alnmisdir (18,143,15%00) vo 0-4
yaslarinda imumrespublika saviyyasindon 2 dofodan ¢ox olmus va stastik
diiriist forqlonmisdir.

5-13 yas intervalinda hemofiliyanin yayilma soviyyasi (27,5+
3,320/0000) 0-4 yas intervalindaki miivafiq gostericidon statistik diiriist
(P<0,01) 1,5 dofs ¢ox olmugdur. Bu yas qrupunda xastaliyin Bakida yayil-
ma soviyyasi iimumrespublika saviyyasindon 2 dofays gador ¢ox olmusdur.
Novbati yas qrupunda (14-18) hemofiliyanin yayilma saviyyasi bir qader
coxalmis (0-4 yasla miigayisade 1,8 dofs; P<0,01), amma 5-13 yas
grupunun miivafiq gostericisindon statistik diiriist forqlonmomisdir (33,0+
4,870/0000). Baki gohorinde hemofiliyanin shali arasinda yayilmasiin an
yiiksok soviyyesi 19-44 yas intervalina tosadiif edir (41,3£2,09%g000; 95%
etibarliliq intervali 37,1-45,5%00) vo biitiin diger yas qruplarmin miivafiq
gostaricisindon statistik diiriist coxdur. Bu yas intervalinda hemofiliyanin
yayilma soviyyssi Bakida 6lkenin {imumi saviyyasi ilo miiqayisads 1,9 dofa
yiitksokdir. 44 yasindan sonra hemofiliyanin Baki shalisi arasinda yayilma
saviyyasi 0lks ilo miiqayisado 1,8 dofo g¢ox olmus (28,0i2,01°/0000). Baki
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sohar ohalisinin 0-4 yas qrupu ilo miiqayisads gostarici 1,6 dofa ¢ox, 19-44
yas qrupu ilo miiqayisado statistik diiriist (P<0,01) 1,5 dofs azdir.

Sumgayit gohorindo Baki sohari ilo miigayisade ohalinin biitiin yag
gruplarda hemofiliyanin yayilma soviyyssi kicikdir, amma 0-4, 5 vo 14-18
yas ohalisinin say1 Sumgayitda az oldugu iiciin, gostoricinin orta xatasi
boyiikdiir vo t meyari ilo statistik diiriist forq askar olunmusdur. x> meyarda
sifir hepotezini inkar etmoyoe asas vermir (y° > 2,0; P>0,05). 19-44, 45 vo
yuxar1 yaglarda hemofiliya Sumqayit ohalisi arasinda Baki ohalisi ilo miiqa-
yisado statistik diiriist miivafiq olaraq 1,6 va 1,5 dofs ¢ox asagi soviyyadir.
Sumgqayit sohar ohalisinin ayri—ayr1 yas qruplarmnda hemofiliyanin yayilma
saviyyasi 0-4 yas intervalinda nisbaton kigikdir (7,2i5,06°/0000; 95% etibar-
liliq intervali 0-17,3010/0000), 5-13 vo 14-18 yas intervallarinda bu gostarici
2 dofadan ¢ox yiiksokdir (miivafiq olaraq 20,8+8,22 va 19,2+ 2,61010/0000),
amma onlarm forqi 14-18 yaslarda statistik diiriist diiyildir. Hemofiliyanin
yayilma soviyyosi 5-13(30,8+8,2201%00) 19-44 yas intervalinda (26,7+
4,3301%0000; 95% etibarliliq intervali 18,0-29,301%g000) 0-4 yas intervalinda
ilo miiqayisodo stataistik diiriistiir (nisbi risk > 3,7).

Gonco goharindo hemofiliyanin ohali arasinda yayilmasi Baki ils
miiqaisads 4,4 dofs, Sumgqayit ilo miiqayisade 3 dofo asagi soviyyodadir.
Burada 0-4 yas intervalinda qeyds alinmig xasto olmamis, 5-13 yas interva-
linda iso 2 nofar (4,3+3,0301%0000) qeydiyyatda olmusdur. Xostaliyin yayil-
masi barados statistik diiriist natico 14-18 vo 19-44 yas intervalinda alinmis-
dir (miivafiq olaraq 28,5+10,75 va 11,012,83010/0000). Hemofiliyanin ohali
arasinda yayilmasinin yasla bagli dinamikasi1 polinominal reqressiya tonliyi
ilo ifado olunur:

Y=4,6167x4-56,433x3+233,13x2-369,32x+188 (R2=1,0)

Hemofiliyanin nisboton ¢ox yayildigi rayonlarda (Goycay, Beylogan,
Ucar, Zordab, Imisli) xasteliyin yas dinamikasimn diiriistliiyii siibut olunur:
xastoliyin yayilma soviyyasi Goycayda 5 — 13 vo 19 — 44 yas intervallarin-
da, Beyloganda 19 — 44 yas intervalinda, Ucarda 5 — 13 yas intervalinda,
Zordabda 5 — 13 vo 45 vo yuxari yaslarda, Imislide 19 — 44, 45 vo yuxar1
yaglarda yliksokdir. Bu rayonlarda xostoliyin yayilmasinin yas dinamikasini
reqressiya tonliklori yaxs1 aproksimasiya edir:

Goycayda — Y= — 9,4482x" + 116,89x> — 505,78x> + 882,64x — 484,78
(R™=1,0);
Bezylsqanda — Y= - 1,586x" + 11,258x> — 11,128x* — 35,109x + 57,398
(R*=1,0);
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Ucarda — Y= — 6,4552x* + 82,605x> — 370,34x> + 667,42x — 361,04
(R*=1,0);
Zordabda — Y= — 5,7337x* + 72,843x> — 320,47x*> + 565,12x — 291,77
(R>=1,0);
imislido — Y= — 0,8015x" + 8,1821x> — 22,443x*> + 14,616x + 32,446
(R=1,0).

Hemofiliya xastaliyinin fasadlasmalarimin tezliyi, strukturu vo
miialicasinin effektivliyi

Tadqigatimizda hemofiliyanin nisbaton ¢ox yayildigr vo xastslarin
kompakt miigahidasi tagkil olunmus Baki va Sumqayit soharlorinde hemofi-
liyanin asas fasadlagsmalarinin tezliyi dyronilmis, pasiyentlorin slillogmasina
sabab olan hemartrozlarin miialicesinin yeni variantlar1 totbiq edilmis vo
xastalorin mialicosinin effektivliyi qiymatlondirilmigdir.

0 — 4 yaslarda an ¢ox miisahido olunan burun va agiz boslugu selikli
qisalarmda va dori zodolonmalarinds bas veran qanaxmalardir. Bu név gan-
axmalar Bakida (miivafiq olaraq 57,6£8,6% va 6,1+4,2%) vo Sumgqayitda
(miivafiq olaraq 100 va 75,0+21,6%) forqli saviyyada rast galinir (p<0,05).
Hematomalarin tezliyi do forqlidir (Bakida 42,4+8,6%; Sumqgayitda 100%).
Goriindiiyii kimi, Sumgayitda 0 — 4 yash hemofiliyali xastalorde hemorra-
giya fosadlagmalarinin tezliyi Baki ilo miiqayisads statistik diiriist coxdur.

Baki vo Sumqayitda 5 — 18 (7,4+3,2 vo 24+8,5%; p>0,05), 19 — 44
(4,6+9,1 va 21,6+5,8%; p<0,01), 45 vo yuxari yaglarda (4,6+1,5 va 19,1+
8,8%; p>0,05) rast golinon agiz vo burun selikli gisalarda ganaxmalarin
tezliklori arasinda forq izlonilir, amma yalmz 19 — 44 yas qrupunda farqin
diiriistliiyii tosdiq olunur.

Dari zodslonmalori ils baglh ganaxmalar Bakida pasiyentlorin yasi ilo
bagh yalniz 5 — 18 yas intervalinda shomiyystli deracads ¢oxdur (17,6+
4,6%), 0 — 4 (6,1 4,2%), 19 — 44 (5,7£1,2), 45 va yuxari yaslarda (5,7+
1,7%) isa bu fosadlarin tezliyi bir — birinden forqlonmir. Sumgqayitda biitiin
yas qruplarmda Baki ilo miigayisads dori zadslonmalari ilo bagli ganaxma-
larin tezliyi statistik diiriist ¢ox olmugdur. Bu fasadin yasdan asili tezliyi
Sumgayitda dinamik azalmigdir (0 — 4 yaslarda 75,0+£21,6%; 5 — 18 yaslar-
da 72,0+£9,0%; 19 — 44 yaslarda 31,4+6,5%; 45 vo yuxar1 yaslarda 14,3+
7,6%).

Dislorin ¢okilmasi zamani ganaxmalarin tezliyi 7,2+1,3%-ls 56,0+
9,9% intervalinda toroddiid etmisdir. Gostoricinin soviyyssi Baki vo
Sumgayitda 5 — 18 (13,2+4,1 va 56,04£9,9%; p<0,05), 19 — 44 (7,2+1,3 vo
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35,3+6,7%; p<0,01), 45 va yuxar1 yaslarda (8,3£2,0 va 23,849,3%; p>0,05)
forqlidir, forqin statistik diiriistliiyti 45 vo yuxari yaslarda tosdiq olunur,
amma diger yas qruplarinda tasdiq olunur.

Miixtalif lokalizasiyali hematomalar 0 — 4 yaslarda Bakida xastalarin
42,4+8,6%-do, Sumgqayitda iss hamisinda (100%) miisahide edilmisdir.
Hematomalarin yaranma tezliyi Bakida 5 — 18 yaslarda nisbaton azdir (26,5
+5,4%). Sonraki yaglarda hematomalarm tezliyi Bakida yasayan xastolor
grupunda coxalmig, 19 — 44 yaslarda 36,3+2,4%, 45 vo yuxari yaglarda
50,543,6% togkil etmisdir. Sumgayitda hematomalarin tezliyi 5 — 18
(76,0£8,5%) va 19 — 44 (60,8+6,8%) yaslarda bir — birindan statistik diiriist
forqlonmomis. Bakinin miivafiq yas qruplarinda qeydes alinmis gostarici-
lordon (26,5+5,4% va 36,3+2,4%) 2,9 va 1,7 dafs gox olmusdur.

Hematuriyalarin tezliyi hom Bakida, ham do Sumgqayitda diger he-
morragiyalara nisbaton az qeyds alimmisdir. Bakida vo Sumgayitda bu fo-
sadlarin tezliyi 5 — 18 (7,4+3,2 vo 443,9%), 19 — 44 (10,3%£1,5 vo 7,8+
3,8%), 45 vo yuxari yaglarda (9,342,1 va 23,849,3%) hom yas qruplarinda,
ham ds goharlor arasinda forq statistik diiriist deyildir.

Miisahidslorimiz gostorir ki, hematomalar daha ¢ox asagi otraflarda
geyds alinmigdir (33,2+2,9% Bakida, 40,3+5,8% Sumgqayitda; p>0,05).
Bakida hematomalarin 22,1+5,5%-1 sarg1 nahiyyssinde (hematomalarin lo-
kalizasiyasina gora strukturunda asagi straflardan sonra ikinci yer) miisa-
hides olunmusdur. Bu lokalizasiyali hematomalarin xiisusi ¢okisi Sumga-
yitda 11,143,7% saviyyasindadir (hematomalarin strukturunda 4-cii yer).

Qeydiyyatda olan 730 xostonin 331 nofarinds 582 oynaqda artroz
diagnozu tasdiq edilmisdir. Orta hesabla bir xastoya 1,75 zadslonmis oynaq
diislir. Hemofiliya fonunda hemartrozlarm yayilma tezliyi 45,3+1,8% toskil
etmisdir (95% etibarliliq intervali 41,7 — 48,9%).

Zadoslonmis oynaqlarm bdyiik akssriyyati diz oynaginin payina diisiir
(38,1 2,0%; 95% etibaqliliq intervali 34,1 — 42,1%). Zadolonmis diz
oynaglarinin ayda 3 vo ¢ox residivlerinin xiisusi ¢okisi 31,5+3,1% ol-
musdur (95% etibarliliq intervali 25,3 — 37,7%). Zodslonmis diz oynaginin
18,9+2,6%-1 ayda 1 — 2 dofa, 34,2+3,2%-1 ildo 3 — 6 dofs, 15,4+2,4%-i ildo
2 va az dofo residivlegmisdir.

Baldir — asiq oynaginda qeyds alinmig artrozlarin biitiin 21,5%-ni
togkil edir. Bu nahiyado artrozlarin residivlerin tezliyine goéro bolgiisii
gostorir ki, 32,0+4,2% hallarda ayda 3 vo daha c¢ox, 24,8+3,9% hallarda
ayda 1 — 2 dofs, 30,4+4,1% hallarda ildo 3 — 6 dofs, 12,8+3,0% hallarda
ilds 2 va az dofa residiv geyds alinmigdir.
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Bud - ¢anaq oynagininn hemartrozu biitiin hemartrozlarin 8,8+1,2%-
ni (95% etibarliliq interval 6,4 — 11,2%) toskil etmisdir. Bu lokalizasiyali
artrozlarin residivlarinin tezliyi forqlidir: ilds 2 va az (29,4+6,4%), ildo 3 —
6 dofs (29,4+6,4%) residivlorin xiisusi ¢okilari nisbaton ¢oxdur, 21,6+5,8%
hallarda ayda 3 vo ¢ox dofs, 19,6+5,6% hallarda ayda 1 — 2 dofo residiv
miisahids olunmusgdur.

Hemartrozlarm 21,0+1,7%-1 dirsak oynaginda qeyde alinmigdir. bu
artrozlar diz ve asiq — baldir oynaqlarmin artrozlari ilo miiqayisods nisbston
az residivlogir: 18,0+ 3,5% hallarda ayda 3 vo cox, 14,8+3,2% hallarda
ayda 1 — 2, 25,4+3,9% hallarda ildo 3 — 6 vo 41,8+4,5% hallarda ilds 2 va
az dofo residivlegmisdir.

Hemartrozlarin residivlerini azaltmaq moagsadi ilo Azarbaycan
Respublikas1 Elmi — Praktik Hemofiliya Markozinds 162 xastonin miixtalif
variantli miialicasi togkil edilmigdir.

— Rifampisinle kimyoavi sinovektomiya omaliyyati (44 xastods, 51
oynaqda — 38 diz, 11 — dirsak, 2 asiq — baldir oynaglari);
—  Qotransizlagdirilmis naftalanla fonoforez (44 pasiyent, o ciimlodon

31 nafords 1 oynaq, 3 nafards 2 oynaq, 4 nafards 3 oynaq);

— Hidrokortizonla fonoforez (28 pasiyent, 30 oynaq);
—  KY ila elektroforez (35 pasiyent, 37 oynaq).

Xastolorin 49,5%-ds agir formali hemofiliya A, 35,9%-ds orta agir
formali hemofiliya A, 13,7%-ds agir formali hemofiliya B va 0,9%-ds inhi-
bitor formali hemofiliya A diagnozu qoyulmusdur. Pasiyentlorin oksoriy-
yati (65,8%:;) 14 yasdan yuxari, 34,2%-i iso 14 yasa godor yaslarda olmus-
dur.

Sinovektomiya amaliyyatinin oksariyyati stasionarda (31 nofards), az
qismi (13 nafards) ambulator — poliklinika soraitinds totbiq edilmisdir.

Miialicaden avval oynaqlarda biikkmo bucagi 44 — 105 intervalinda
doyismis, orta hesabla 63,1£2,110 taskil etmisdir. Biikma bucaginin modasi
(550) vo medianasi (600) orta ragamdan (63,10) forqlonmis, ekses (1,73) va
asimmetriya (1,36) kicik olmusdur. Mialicodon sonra ekses (6,98) vo
esimmetriya (2,32) xeyli artmis, orta gostorici (52,8+1,590) medianaya
xeyli yaxinlagmigdir. Miialicadon sonra biikkma bucaginin azalmasi statistik
diiriistdiir (t=3,87; p<0,001).

Miialicadon avval oynaqlarin dairssi 27 — 44 sm intervalinda doyis-
misdir, moda, mediana va orta gdstarici bir — birina yaxin (37; 37; 36,80)
olmugdur. Ona gors do, ekses vo asimmetriya ¢ox kigikdir (0,11 va - 0,33).
Miialicadon sonra oynaqlarin dairasi orta hesabla 34,7+0,53 cm togkil
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edarok miialicanin avvalki durumunla miigayisads statistik diiriist azalmis-
dir (t — 2,74; P<0,0035). Azalma moda (34) vo medianaya (35) goro miisa-
hids olunur.

Naftalanla fonoforez miialicosi kursundan sonra oynaqlarin agma
bucagi orta gostariciys gora 13,60 (170,2+1,830), biikkms bucagi iss 14,60
(63,8+2,310) doyismisdir, doyismo moda (150) vo medianaya (150) gora do
izlonilir. Oynagqlarin dairasinin orta gostaricisi (34,6+0,66 sm), modasi (34
sm) vo medianasi (35 sm) miivafiq olaraq 2,8; 2 vo 3 sm azalmigdir. Miiali-
cadon avval vo sonra agma bucaginin artmasi, biikmoa bucaginin azalmasi
va oynaglarin dairasinin kigilmasi statistik diiriistdiir (P<0,003).

Diqgsti daha ¢ox calb edon odur ki, miialicodon avval agma buca-
gimin on kigik gostoricisi 800 oldugu halda miialicoden sonra 1100
olmugdur (artim 300).

Rifampisinle kimyavi sinovektomiya vo naftalanla fonoforez miiali-
casi naticesindo agma bucagi miivafiq olaraq orta hesabla 9,2 va 12,60
boyilimiis, biikkma bucagi iso miivafiq olaraq 10,3 va 14,60 ki¢ilmis, oynaq-
larin dairasi ise miivafiq olaraq 2,1 va 2,8 sm azalmigdir. Goriindiiyii kimi,
naftalanla fonoforez miialicasinin oynaqlarin saciyyslerine pozitiv tesiri
rifampisibinle sinovektomiyaya nisbaton daha boyiikdiir.

KY ilo elektroforezlo miialicodon avval oynaglarin agma bucaginin
orta saviyyasi 166,2+0,930, modas1 vo medianasl 1650 toskil edorak bir —
birino xeyli yaxindir. Gdstaricinin normal bolgiliys yaxinligi tasdiq olunur,
asimmetriya va ekses kigikdir. Gostaricinin doyigsms intervalt 150 — 1750
arasinda olmusdur.

Oynaglarm biikme bucagi miialicaden ovval orta hesabla 67,642,280
togkil etmis, moda vo medianadan (600) kaskin forqlonmisdir. Bu onunla
baghdir ki, toplumda minimal vo maksimal biikkma bucag (55 va 1100)
daha genis intervala tosadiif edir. Biikkmo bucaginin eksesi vo asimmetriyasi
boyiikdiir (2,63 va 1,57).

Miialicadon avval oynaqlarin dairssi 32 — 46 sm intervalinda doyis-
mis, orta hesabla gostarici (38,34£0,56 sm), moda (39 sm) vo mediana (39
sm) bir — birine yaxin olmus, ekses vo asimmetriya ¢ox kicikdir (- 0,41; -
0,02).

Hidrokortizonla oynaqglarin fonoforez Miialicaden avvsl oynaqlarin
agma bucagi 145 — 1750, biikmo bucagi 50 — 900, oynaqlarin dairasi 26 —
43 sm intervalinda doyismisdir. Bu gostoricilorinin orta saviyyosi
(164,3+1,190; 6542,060; 36,7+0,75 sm), medianasi (1650; 62,50; 37,5 sm),
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modasi (1700; 550; 39 sm) bir — birinden bir qadsr forqlonir, amma biitdv-
liikda toplumun bolgiisii normal bolgiiys yaxindir.

Miialicadon sonra oynaqlarin agma bucag statistik diiriist (t=6,58;
p<0,0001) 9,90 boyiimiis vo 174,240,890 togkil etmisdir. Agma bucaginin
boylimasi modaya gora 50, medianaya gorea 100, minimal vo maksimal
gOstariciya gora 15 va 50 olmusdur.

Miialicadon sonra oynaqlarin bitkkma bucag: statistik diiriist (t=4,06;
p<0,001) kigilmigdir (53,9+1,770), kicilmo orta hesabla 11,10, modaya
gbra 50, medianaya goro 12,50, minimal vo maksimal gostariciya gore 17
va 100 toskil etmisdir.

2011 — 2015-ci illards hemofiliya diaqnozu ils geydiyyatda olan pa-
siyentlor arasinda letalliq miivafiq olaraq 0,15+0,11; 0,29+0,14; 0,35+0,15;
0,27+0,14 va 0,30+0,14% toskil etmisdir. Gostaricilorin forqgi statistik
diiriist deyildir (p>0,05). Orta hesabla letalligin saviyyasi 0,27% olmusdur.
2011 — 2015-ci illorde 6lmiis hemofiliya xostolorinde oOliim sabablari
asagidaki kimi olmusdur:

—Qara ciyarin sirrozu (10) — 52,6+11,4%

—Beyins qansizma (3) — 15,8+8,4%

—Travmalar (4) — 21,0£9,3%

—Mads - bagirsaq qanaxmasi (1) — 5,3£5,2%

—Yenitoromolor (1) — 5,3+5,2%.

Gorilindiiyii kimi, xastalorin ¢liimiiniin sobablori arasinda bilavasita
hemofiliyanin fasadlari (gara ciyerin sirrozu, ganaxmalar) ustiinliik toskil
edir (73,7%).

Noaticalar

1. Azorbaycan diinyanin hemofiliya xastaliyinin ¢ox yayildigi 6lks-
lordondir, orta hesabla 100000 ohaliys diison xastoliyin say1 12,2+0,35
(2000-ci il) ilds 19,6+0,48 (2004-cu il) intervalinda doyisorak son illorde
nisbaton stabillogmisdir (17,0+0,4 vo 17,2+0,44% 4000 2012-2016-c1 illords).
Orta illik yeni hemofiliya hadisalerinin tezliyi 0,6% 0000 saviyyasindadir. Son
bes ildo yeni qeyds alinmis vo ovvalki illords toplanmis hemofiliya
hadisalorinin oksariyyati kisilords miisahide olunur (80,vo84,2%) onlarin
miivafiq olaraq 65,3 va 70,3 %-i hemofiliya A, 15,1 va 9,7%-1 hemofiliya
B, 9,8 va 5,5%-1 Villebrand xastaliyinin payina diisiir, 23,6 va 21,3 % -i
agir, 15,1 vo 28,8 %-i orta agir, 61,3 va 49,9%-i ylingiil deracalidir.

2. Azsrbaycanin iqtisadi vo inzibati vo soharlorinde hemofiliya xas-
toliyinin yeni hadisslori vo yayilmasi tezliyi bir-birinden koskin farqlonir,
yiiksok gostaricilor Aran iqtisadi rayonunda (0,74 va 17,7i1,01°/0000), Baki
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(0,66 va33,1%1,22%0000) Vo Sumgayit (0,54 vo 22,8+2,61%0000) seharlarinda,
Goycay (0,86 vo 45,8+6,3%00), Beylogan (0,20 vo 32,0:5,8%000), Zordab
(0,71 va 37,2i8,1°/0000), Imisli (1,61 va 47,7i6,2°/0000) rayonlarda miigahido
olunur. Inzibati orazilorde hemofiliyanin agir vo yiingiil formalarinin yayil-
ma soviyyasi do forqlidir: agir doracoli hemofiliya daha ¢ox Bakida
(5,4+0,49%0000), Sumgqayitda (4,8+1,20%p000), Goranboyda (7,02,64%000),
Goycayda (6,12,28"%000), Bardada (4,0+1,62%0000), Ucarda (6,0+2,65%000)
vo Flzulido (6,4i2,25°/0000 yiingiil doracali hemofiliya iso Goycayda
(21,6%5,86%0000), Zordabda (19,5+5,86"4000), Imislido (32,4%5,11%000) Vo
Beyloganda (23,5+5,6 0/0000) yayilmigdir.

3. Hemofiliya xostoliyi ohalinin ayri-ayr1 yas qruplarinda forqli
soviyyada yayilmusdir. Olkado 0-4, 5-13, 14-18, 19-44 yas intervalinda
xostoliyin  yayilma soviyyesi dinamik ¢oxalir (8,7£1,05; 14,7£1,08;
17,0+1,63; 21,3i0,77°/0000), 45 va yuxari yaglarda azalirdi (15,2i0,80°/0000).
Bu dinamika Bakida, Aran Iqtisadi rayonunda eynidir, digor regionlarda
tam izlonilmir. Xastoliyin yayilma soviyyesinin on yiiksok soviyyasi
Nax¢ivan Muxtar Respublikasinda, Imislido 45 vo yuxari yaslarda,
Sumgqayitda, Goygayda, Bordods, Ucarda, Zordabda 5-13 yaslarda,
Goncoads 14-18 yaglarda miisahids olunur.

4. Olko iizorindo hemofiliya A, B, digor formalar vo Villebrand
xastoliyi olan pasiyentlorin orta yasi forglidir vo miivafiq olaraq 32,4+
0,041; 28,0+1,04; 25,2+ 1,45 vo 34,0+0,88 ildir. Regionlarda xastalorin orta
yas1 bir-birinden farqlonir: nisboton yiiksok gosterici Oguzda (50,7£5,52),
Tovuzda (48,8+3,00), Gadobaydo (46,0+6,85), nisboton asagi soviyyali
gostarici Bardada (15,1£2,91), Tertords (16,7+5,64), Goranboyda (17,7+
2,40) geydo alinmugdir. 45 vo yuxar yaslarda xastalorin xiisusi ¢okisi 6lka
lizra 18,1+1,1%-dir, onun regionlarda 0-66,7% intervalinda doyigir.

5. Hemofiliya diagnozu ilo geydiyatda olan xastolorin orta letallig1
0,27%-dir, 2011-2015-ci illards nisbi stabil olmusdur. Letalligin sobablo-
rinin 52,6+11,4%-1 qara ciyorinin serrozu, 21,1£9,3%-i ganaxma va
gansizmanin payina diisiir. Olonlorin orta yas1 45,5 olub 23-68 intervalinda
doyismisdir, onlarin tigden biri 23-32 va 53-62 yaslarindadir.

6. Hemofiliya xastsliyinin Azsrbaycanda miialicasi osason tolabata
g0ra tomin edilir. Toqvim ilinds geydiyyatda olan bir xastays 1,3 Bakida,
2,9 Sumgayitda hemorragiya fosadlar1 diisiir. Fosadlarin miivafiq olaraq
36,4 va 27,1%-1 mads-bagirsaq, 5,6 va 8,6%-1 burun va agiz boslugu, 5,2
vo 13,8%-1 darizadslonmolarinds, 5,8 vo 12,7%-i1 dislorin ¢akilmosinda
ganaxmalarin, 6,9 va 3,4%-i hematuriyalarin payina diisiir. Hemortrozlarin
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26,8+1,8%-1 ayda 3 va ¢ox, 20,5 = 1,7%-1 ayda 1-2, 30,1£1,9%-i ilds 3-6,
22,6+1,7%-1 ildo 0-2 dofs residivlasir.

7. Residivlogsmis hemartrozlarin miialicasindo tolobata miivafiq
kompleks ovozedici terapiyaya rifampisinlo kimyovi sinovektomiya, got-
ranlagdirilmis naftalanla fonoforez, hidrokortizonla fonoforez, KY-ilo
elektroforez kimi fizioterapiya alave etdikdo pozitiv noticolorin ehtimali
statistik diiriist goxalir.
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Praktik tovsiyalor

. Olkonin biitiin respublika tabeli sohor vo rayonlarmda hemofiliyanin
vaxtinda agkar edilmasini vo dovlst qeydiyyatini tomin edon miikommaol
hemofiliya reyestrini togkil etmok.

. Hemofiliyanin ¢ox yayildigi Baki vo Sumgqayit sohorlorinds, Goycay,
Imisli, Beylogan rayonlarinda hemofiliya morkozinin regional
bolmalarinin yaratmagq.

. Hemofiliyanin agir vo orta agir klinik formalari ilo geydiyyatda olan
pasiyentloar iiciin etapl profilaktik miialico programini planlagdirmag.

. Hemofiliya diagnozu ilo qeydiyyatda olan pasiyentlorin tibbi sonod-
lorinin elektron variantda aparilmasini tomin etmok.

. Hemartrozlarin fizioterapevtin miialicasi {liciin pasiyentlorin yasayis
yerino yaxin miivafiq xidmatlor gobokasi yaratmag.

. Hemofiliya diagnozu ilo xastalorin oliimii barads ilkin moelumat rosmi
statistik hesabatlarda xiisusi satirdo gostormak.

. Hemofiliya xastalorinin ovozedici miialicosinin say1 vo hocmi barads
moalumatlar statistik hesabatlarda oks etdiracak.
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Mexnapa Myca kbi3bl KazumoBa
CoBpeMeHHasi XapaKTePHCTHKA PACIPOCTPAHEHHOCTH reMO(HINN B
A3zepOaiixkaHe, B ero paiiloHax U ropoaax, 3¢peKTHBHOCTD JieYeHUs
NanueHToB
Pesrome

B pabore nocTaseHa 11el1b, MOTYy4YUTh KOMILIEKCHYIO SITUAEMHUOIOrYec-
KyIO XapaKTepuCTUKy reModuiiny B AzepOaiimkane 1j1si 0OOCHOBaHHS CTpate-
TMH JieueHusl ¥ npoduiakTuku eé B pecryonuke. Pabora mpoBeneHa Ha 0ase
«lIenTpa remodmmry MUHHCTEPCTBO 3/paBOOXpaHeHUs A3epOaiiKaHCKON
Pecniyonuku. Mcnonb3oBaHbl BCe MaTepHajibl TOCYAaPCTBEHHOIO Perucrpa 3a
2000-2016 Troapl. Y CTaHOBICHO PACIPOCTPAHEHHOCTh TEMO(IIIMN C YYETOM €6
KIIMHUYCCKUX q)OpM " CTCICHU TAKCCTU HAa NOMYJIMOHHOM YPOBHE U CPCAU
OTJIEBHBIX TPYII HACEIICHHS.

B Asep0aiipkane B CpEJIHEM ©KErOTHO BBIABISIOTCS 49 HOBBIX CITydacB
remotuiin (Ha 100 TeIc. Hacenenus 0,6+0,08). PacnpoctpaneHHOCTH TeMOdu-
ru 3a 2000-2016 roael M3MEHsUIACh XaOTHMYHO M Konebasiach B MHTEpBaje
12,240,35 — 17,20,44" 5000- B 2016 romy Ha 100 ThiC. HACETIEHHS TIPUXOHIUCEH
coorsercTBeHHO 9,2+0,30 nerkoi, cpennei u 2,8+0,17 Tsokenoii GopMbl TeMo-
¢, Y OGonmpmmHcTBO TarmeHToB (70,3%) ycraHoBneHa remModuims A, y
9,7% - remoduus B u y 14,5% Gonesns BummOpanma. Cpeny maimeHToB
npeobazaroT MyxunHb (87,2%). PacipoctpanHeocts reModuimu B AzepOaii-
JPKaHe UMEET BBIPaYKEHHYIO PETMOHAIBHYIO0 0COOEHHOCTR: B 2016 romy 1o pec-
ny6muxe 17,2:£0,44 000, B Topoze baxy 33,1:£1,22% 0000, 45,8+6,28" 0000 B T'ek-
YalicKoM paiione, 6,3+ 2,370/ 0000 B Ktopmamupckom paiiore.

PacripoctpaneHHOCTh raMo(WIMK 3aBUCHCT OT Bo3pacta, Ha 100 ThIC.
nmit B Bospactax 04, 5-13, 14-18, 19-44 coorBerctBenHo 8,7+1,05; 14,7+1,08;
17,0£1,63; 21,3+0,77 cnyuaeB remodummn. Cpenauii Bo3pacT OOJNBHBIX TeMO-
¢wmin A, B u apyrux ¢opm cocrasiser: 32,4+0,041; 28,0+1,04; 25,2+1,45.
Cpennuii BO3pacT NareHToB Takke UMeeT peruoHabHoe pasmuaue: 15,142,91
B bapne, 50,7+5,52 B Ory3ze. Cpeaneronosas JeTabHOCTE cocTaisiia 0,27%.

B AszepOaiimkane exxeromHo Ha OFHOTO MalMeHTa perucTputpyercs 1,3
reMopparuieckie ocjaoKHeHni remoduimu B ropoze baky, 2,9 B ropone Cym-
raure.

B pabote orieHeHa poib (HU3UOTEPANICBTHYECKMX METOJIOB JICUCHUS T'e-
MapTpO30B U ITOJIy4€Hb] [IO3UTUBHLIE PE3YIbTATEL
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Kazimova M. M.

Modern characteristics of the prevalence of haemophilia in
Azerbaijan, in its districts and cities, the effectiveness of treatment of
patients
Summary

The purpose of the study is to get the complex epidemiologic charac-
teristics of haemophilia in Azerbaijan for justification of treatment and preven-
tive strategy. The study was conducted in “the Centre of Haemophilia” of the
Ministry of Health of the Azerbaijan Republic. All materials of the State Register
during 2000-2016 years have been used. Prevalence of haemophilia was deter-
mined, taking into consideration its clinic forms and severity level among whole
population and individual population groups.

In average 49 new cases of haemophilia (per 100 000 0,6+0,08) person
are identified annually in Azerbaijan. Prevalence of haemophilia during 2000-
2016 years changed randomly and varied in the range 12,2+0,35 — 17,2+
0,44"/ 4000 . In 2016 year 9,2+0,30 cases of mild and moderate forms and respec-
tively 2,8+0,17 severe form othaemophilia was determined per 100 000.

Most of patients (70,3%) have haemophilia A, 9,7% - haemophilia B and
14,5% Willebrand disease. Among patients, men predominate (87,2%). Preva-
lence of haemophilia in Azerbaijan has expressed regional features: in 2016 year
17,220,44 %/p000 in whole republic, 33,11,22%400 in Baku city, 45,8+6,28% 000
in Geychay district, 6,3+ 2,37 % s000in Kurdemir district.

Prevalence of haemophilia depends on age of patients: per 100 000 person
on ages 0-4, 5-13, 14-18, 19-44 respectively 8,7+1,05; 14,7+1,08; 17,0+1,63;
21,3+0,77 cases of haemophilia. Average age of patients with haemophilia A, B
and other forms consists: 32,4+0,041; 28,0+1,04; 25,2+1,45. Average age of
patients also has regional differences: 15,1£2,91 in Barda, 50,7+5,52 in Oguz.
Average annual mortality is 0,27%.

In Azerbaijan, annually 1,3 hemorrhagic complications of haemophilia in
Baku city, and 2,9 in Sumgait city, are registered per a patient. The role of
physiotherapeutic methods of hemarthrosis treatment was assessed and positive
results were obtained.
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