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Tosisci

Azerbaycan Nefrologlar Cemiyyati esas magsedi nefrologiya sahssinin inkisafina ve nefrologlarin
pese bacariglarinin artirlmasina destek vermeakdan ibarst olan geyri-héktmat teskilatidir.

Azerbaycan Nefrologlar Cemiyysti megsadlerine ¢catmaq ugun sshiyyanin inkisafi ve shalinin
saglamhginin gorunmasi sahssinde ddvlet terafinden heyata kegirilen tedbirleri teblig etmak;
boyrek xsstelikleri ve onu doguran sebabler haqgginda shalini maariflendirmaek; nefrologiya
movzusunda elmi arasdirmalarin aparilmasini tagkil etmak, birlik Gzvlerinin bilik ve bacariglarini
tekmillegdirmak kimi vezifsler heyata kegirir.

Bu vezifeleri hayata kegirmak Gguin Azerbaycan Nefrologlar Cemiyyeti Azerbaycan Respublikasinin
aidiyyeti dévlst, beladiyye orqanlari ve beynalxalq teskilatlarla emakdasliq edir; élkada ve xarici
dévletlerde fealiyyet gdsteren muxtslif geyri-hékimeat teskilatlari, regional ve beynalxalg qurum-
larla elage qurur ve onlarla birlikde layihsler hayata kegirir; elmi aragdirmalar aparir, muxtslif kurs-
lar ve seminarlar, deyirmi masa va gorusler, sergiler teskil edir; matbu nasrler tesis edir.
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AGIQ GIiRiS (OPEN ACCESS)

Anemiya ve renal disfunksiya kontekstinde muiltipl

mielomanin ayirici diagnozu

N. Namazl'

Xasta haqqinda ilkin malumatlar.

67 yasinda kisi xaste aprel ayinda xestaxanamizin tacili tibbi yardim sébasine asagidaki sikayatler ile

daxil olur:

Halsizliq, zsiflik, bas gicellenme, ciyinde, an ¢ox sagd qolda olmagla gollarda haraket zamani artan agri,
epigastral nahiyada agri, ¢oki itirilma. Demasina goére sentyabrdan bu sikayatleri var, lakin son ginler
sikayatler daha ¢ox artib, sentyabr ayindan aprel ayina gadar 14 kq ¢aki itirilma geyd edir, bu sababdan

xastaxanaya muraciat etmisdir.

Anamnezda sakarli diabet tip 2 bununla bagh lantus, metformin gabul edir, hipertenziya xastaliyi var.
Demasina gora 2019-cu ilde sidik kisasinda papilloma ile alagadar amsliyyat olmusdur, biopsiyada
xogxassali ¢ixib. Hemin ilds kreatinin normal oldugunu geyd edir. ilk defe kreatinin yiiksakliyini (3.2
mg/dl) mart ayinin sonlari basqa xastexanada verdiyi analizds bilmiglar.

Xasta haqqinda ilkin malumatlar.

67 yasinda Kkisi xeste aprel ayinda
xastexanamizin tacili tibbi yardim sobasina
asagidaki sikayatler ile daxil olur:

Halsizliq, zsiflik, bas gicellenma, ¢iyinds,
an ¢ox sag qolda olmagla qollarda harakat
zamanl artan agri, epiqastral nahiyada agri,
coki itirilma. Demasina gore sentyabrdan

Yazigma ligiin alage:
N. Namazli’
1. Markazi Neftcilor Xastoxanasi

Nefrologlar Comiyyati
ictimai Birliyi Jurnali

bu sikayetleri var, lakin son gunler
sikayetler daha ¢ox artib, sentyabr ayindan
aprel ayina gader 14 kq ¢aki itirilma qeyd
edir, bu sababdan xestexanaya muracist
etmisdir.

Anamnezde sokarli diabet tip 2 bununla
bagli lantus, metformin qgabul edir,
hipertenziya xestaliyi var. Demasina gore
2019-cu ilds sidik kisesinda papilloma il
alagadar amsaliyyat olmusdur, biopsiyada
xogxassali ¢ixib. Hemin ilde kreatinin
normal oldugunu qeyd edir. ilk defe
kreatinin yuksokliyini (3.2 mg/dl) mart
ayinin sonlari basga xestexanada verdiyi
analizda bilmisler.

Obyektiv olaraq deri va selikli qgisalarin
rongi avazimisdir. ©traflarda 6dem yoxdur.
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Vital gostariciler A/T 123/64 mm.c.st, nabz

86 vurgu/daq, SpO2 97%.

Qanin Umumi analizi

WBC- leykositlar

RBC- eritrosit

HGB- hemoglobin

HCT- hematokrit

MCV:- eritrositlarin orta hacmi
MCH- eritrositde hemoqglobinin
orta migdari

PLT- trombositler

Qan gazlari
pH

K+

Na+

Caz+

cCl-
cBE(B)
HCO3

Biokimya
Kreatinin
Aspartat
(AST)
Alanin aminotransferaza (ALT)
Bilirubin (total)

aminotransferaza

Kliniki analizler
ECS- eritrositlarin
surati

Sidiyin imumi analizi
Xususi gakisi

pH

Nitrit

Albumin
Qan/hemoglobin
Leykosit

Eritrosit

Bakteriya

Zulal

Xosto ilkin dayarlora gbre reanimasiya
sObasina yerlosdirilib, tacili 2vahid ER kutla
kogurulur. Vaziyysti stabillagdikden sonra
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kimidir:

Natice

7.29 103 /uL
3.03 106 /uL |
5.7 g/dL |
181% |
59.7fL |

18.8 pg |

205 103 /pL

Notica

7.26

5.4 mmol/L 1
136 mmol/L
1.27 mmol/L
116 mmol/L
-13.5 mmol/L
13.5 mmol/L

Natice

5.19 mg/dL 1
6.1 U/L

9 U/L
0.13 mg/dL

Natico
¢cOkma 75 mm/saat 1

Natico
1.011

5

neqativ

80 mg/L 1
0.03 mg/dL
0.4 g/s
0gls
0.1g/s

30 mg/dL 1

2025

Tty-da goturulen ilkin analizler asagidaki

Referans
4.49-11.27
3.66-6.119
10.7-17.3
33.59-51.64
75.6-96.72
24.38-32.74

138-392

Referans

Venoz gan: 7.32-7.42
3.5-5.1

136-146

1.05-1.32

98-106

-6.0- -2.0

22-26

Referans
0.6-1.2
0-40

0-41
0-1.2

Referans
0-15

Referans
1.002-1.030
45-7.6
neqativ
<23.8

<0.03

0-5

0-5

0-150

<15

terapiya stasionara kogurdulib anemiya vo
boyrak catismazhgi
aparilir.

fonunda arasdirma
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Diagnozun arasdiriimasi.

Xastonin yasi,sikayastleri ve Ilaborator
gOstericilerini nazare alsag anemiyanin
sabableri na ola biler?

1-mada ve ya badirsaq qanaxmasi, bu
fonda kaskin boyrak gatismazhgi; 2- sekarli
diabeta bagli xroniki boyrok ¢atismazligi; 3-
gida oksikliyine bagli demir yetmazlikli
anemiya; 4-onkoloji xastelik; 5-xronik
xostalik anemiyasi;

Xronik xastelik anemiyasi xronik infeksiya,
onkologiya, autoimmun ve ya infiltrativ
xostoliklor kimi bir vo ya daha ¢ox xronik
tibbi problemin varliginda anemiya oldugu

Biokimya Natice
Sidik cdvhari (urea)
Urea nitrogen (BUN)

Fosfor (P) 3.36 mg/dL
Kalsium (Ca) 7.9 mg/dL |
Ferritin 363.4 ng/mL
Domir (Fe) 69.1 ug/dL
Fol tursusu 1.82 ng/mL |
Hormonlar Natice
Parathormon (PTH) 15.11 pg/mL
Vitamin B12 762.2 pg/mL

XBX-ni gosteroen dayerlar olmadigi ugun
xronik boyrak catismazligi inkar edildi.
Qeyd edok ki, daha 6nce kegdiyi tam
abdomen usm muayinasinda boyraklarin
Olcust normal idi. Urea-nin ylksak olmasi
dehidratasiyaya baglandi. Fol turgusunun

Biokimya Natico
Protein total 6.18 g/dL |
Albumin 3.21g/dL |

Hemoglobin 8.6 g/dl-e qalxdigdan sonra
endoskopiya ve kolonoskopiya hayata
kecirildi.

171.5 mg/dL 1
78.15 mg/dL 1
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zaman bunlarin istisna edilmasi halinda
goyulur.

Mads ve ya bagirsaq gqanaxmasinin tayini
dcun ezofagoqastroduodenoskopiya va
kolonoskopiya ehtiyac oldugundan 5.7 g/dI
hemoglobin gosterici ile anesteziya alina
bilmadiyine gdre bu muayine ER kutla
koguruldeskden va hemoglobin 8 g/dl-a
yuksaldikdan sonraya planlasdirildi. Xroniki
bdyrak c¢atismazligini arasdirmaq Ucun
PTH, kalsium (Ca), fosfor (P), sidik covhaeri
(urea), urea nitrogeni (BUN) baxildi.
Hamginin, qida aksikliyina bagli anemiyanin
daqiqliyi Ggun ferritin, demir, fol tursusu,
b12 vitamin baxildi.

Referans
16.6-48.5
8-23
2.5-4.5
8.5-10.1
30-400
33-193
4.6-34.8

Referans
15-65
197-771

1.82ng-ml azlig1 bu hemoglobin verar mi?-
Xeyr.

Sidikde az miqdarda 30mg/dl zilal ve 80
mg/dl albumin olsa da total protein analizi
istenildi.

Referans
6.6-8.7
3.97-4.94

Ezofaqoqastroduodenoskopiya natice:
kardiya catmamazhgi; diffuz  eroziv
pangastrit; eroziv bulbit- Idereca
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Xidmatin Adi: Ezofagogastroduodenoskopiya (mada sirasinin
gotiiriilmasi daxil)

Anesteziya : Propofol v/d

Qida borusu : Qida borusuna sarbast girildi. Kardial sfinkter 42-ci cm.- da,
Z- xetti 41- ci cm.- da idi. Qida borusunun selikli gigasi, manfazi ve

damar sakli normal izlandi.

Mede : Mada icerisinde bol migdarda selik var idi. Fundus, korpus ve antrum selikli
gisasi diffuz sakilda hiperemik, ddemli idi. Kardiya tam baglanmuir.
Fundusda tek-tak mm.-lik eroziyalar ve 1 adad angiodisplaziya, korpus
boyiik kurvaturda ve antrumda goxlu sayda mm.-lik eroziyalar gorildi.

Pilor merkezi pozisiyada idi.
N

12- barmaq bagirsaq: Bulbus selikli gigasi hiperemik idi, anteriorda tok-toak mm.-lik
eroziyalar izlendi. Duodenum 2- ci seqmentda selikli qisa ve damar sokli
normal geyd edildi.

Diagnoz: Kardiya gatmamazlig:

Diffuz Eroziv Panqastrit
Eroziv Bulbit- | dar. ¥
v.pulbh- 1 oor,

Kolonoskopiya natice: internél hemorrhoid grade 2 (lUzari eroziv)

Xidmatin Adi: Kolonoskopiya

Anesteziya : Propofol v/d

Askar olunan : Bagirsaq temizliyi kafi idi. Gekuma qeder gedildi. Geriya donarkan gekum,
Kirli idi. lleogekal valv, ascendan kolon, hepatik flexura, tranzverz kolon,
splenik flexura, descendan kolon, sigmoid kolon va rectum menfezinde az
miqdarda sulu nacis kiitlaleri izlendi, selikli qigasi ve damar gakli normal
gorildi.

Anal kanal : Anal kanalda iizeri eroziv Grade 2 daxili hemorroid diiyiinleri qeyd edildi.
inspeksiya :

Natica: Internal hemorrhoid Grade 2 ( iizeri eroziv )

Aktiv ganaxma olmadigini da inkar vazinin Olg¢ularinin boyumasi olduguna gora
etdiyimize goro geriye onkoloji xestalik PSA hamgcinin CA 19-9 analizleri istanildi.
arasdiriimasi qaldi. Hematoloq konsultasiyasi ile paralel multipl
Anamnezdas sidik kisasi Uzarinda papilloma mielom Ug¢un da arasdirilma aparildi.
olmasi va tam abdomen kt-de prostat
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Onkomarkerlar Natice
Prostat spesifik antigen (PSA) 0.3 ng/mL
sarbast

Prostat spesifik antigen (PSA) 1.02 ng/mL
total

CA 19-9 (pankreas ve kolon 1.71 U/mL
CA)

Bildiyimiz kimi multipl mielom diagnozunda
CRAB (C-hipercalcemia, R-renal
disfunction; A-anemia; B-bone damage)
kritesiyasi dnamlidir. Hamginin total protein
ve albumin gostericilerinde tars ddnma yani
total protein yuksakliyi va albumin oksikliyi
olur. Lakin qizil standart sumuk iliyi
biopsiyasidir.

immunoloji Natice

igG 1400 mg/dL
igA 57 mg/dL
igM <25 mg/dL
Biokimya Natice

Beta 2 mikroglobulin

Kalla simuklerinin rentgenoqrafiyasi:

>16.008 mg/L

Azarbaycan Nefrologlar Comiyyati ictimai Birliyi Jurnali
2025

Referans
0-1

0-4.1

0-39

Xostada bu faktorlara nazer salsaq, CRAB
kriteriyasindan hiperkalsemiya, total protein
ve albumin ters donmasi uydun galmir. Bu
multipl mielomu inkar etmir. Ctnki nadir rast
galinen hallarda hipokalsemiya
mimkundiir. Buna gére de qanda igA, igM,
IgG, beta 2 mikroglobulin analizleri ds
hamcinin canag ve kalle sumuklori
rentgenoqrafiyasi da istanilir.

Referans
650-1600
45-380
50-300

Referans
0.97-2.64

Xidmatin Adr: Kalla siimiiklarinin rentgenoqrafiyasi (6n-arxa iki

proyeksiyali)

Stmiiklar osteoporotikdir.

Simk tamliginini pozulmasi askar olunmur.

Kalla gapagini formalasdiran siimiik toxumalarda tamligin pozulmas|
askar olunmur. Gérintlya daxil olan paranazal sinuslar va yumsaq
toxuma kolgaliklari tabiidir. Frontal ciblarin aplaziyasi geyd olunur.
Tiirk yahari éliilari norma daxilindadir, beli osteoporotikdir.

SUmduklar osteoporotikdir.
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Canaq sumuklarinin rentgenoqrafiyasi:

Azerbaycan Nefrologlar Comiyyati ictimai Birliyi Jurnali
2025

Xidmatin Adi: Canaq siimiklari rentgenoqrafiyasi (6n-arxa; bir

proyeksiyalt)

Siimiklar kaskin osteoporotikdir.

Har iki bud siimiyl basi norma daxilindadir. |
Har iki bud-canaq oynaginda oynaq yarigalari norma daxilinda

olub,simiik konturlar dizgundur.
iliosakal masafalar norma daxilind

adir.

Rentgen sakline daxil olan bel fagaralarinda distrofik -deqenerativ

dayisikliklar izlanilir.

Canaq sumukleri va rentgen saklina daxil olan bel fagaralari osteoporotikdir.

Natica.

Beta 2 mikroglobulin hansi hallarda ylksala
biler: limfoma, leykemiya, multipl mielom,
glomerulyar bdyrak xastslikleri, boyrak
transplantasiyasi reaksiyasil, viral
infeksiyalar, xronik iltihabi xastaliklar.
Xostonin  yasi, sikayatleri, laborator
gOstaricileri, sumuklerin
rentgenoqgrafiyasini nezars alsaq

hematologla  berabar  gubhalendiyimiz
xastalik multipl mielom olur. Yuxarida da
geyd olundugu kimi multipl mielomun nadir
rast galinen ndvu ola biler. Bunun tgun qizil
standart sumuk iliyi biopsiyasi garoeklidir.
Toeassuflor olsun ki, xestexanamizda bu
toechizat olmadigi G¢ln xasteni eve yazaraq
biopsiyaya gonderdik. Hamginin protein
elektroforezi da istenildi ve naticeler
Tarkiyays gondarildi. SUmuKk iliyi biopsiyasi
asagidaki kimidir:

|

S'i;“ﬂ' Pty L IEI0I0q Folinklinikasi ‘ J
mik "'Y'“"‘ m°ﬁ9|°)i mﬂay!nasi Islanma vash 21,04 2025 09.45 Tasiq vaxt 21,04 2025 09 47
= T s
[Megakanositlarin miqdan 10%91. (0.023-0103)
Mielokariositlarin migdan - 10791 (50,- 150)
Blast hiceyralar | 02| NOA-11)
N Mielositlar 3.6 L(7-122)
N Metamielositlor 0.4 L2 L@" 1)
N Cubug niivalilar 6.4 L(t2d-237)
N Seqment nuvalilar 4.8 ® . Ho31-28)
Neytrofil siranin biittin hiceyralan 35.2 ¥ L(52-68)
Limfositlar I 3.2 ¥ Wwainn
Monositlar | (R [ 20 L M7= 31
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Protein elektroforezi asagidaki kimidir:
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lloktufoux Uzman Onay Tarlhi: 02.05.2C
Test Sonug Birim Referans Aralig: Yéntem Onceki s
Serum Immiinoelektroforez Bkz, Rapor IFE

Kalitatif olarak 1gG-kappa biklonal proteini tespit edilmistir.
Paratumumab, Isatuximab veya Ofatusumab kullanan hastalarda yanlis pozitif IgG-kappa monoklonal bandi saptanabilmek

Rapor JPEG (Immiinfiksasyon ELP) Ektedir

Teste ait rapor ektedir.

. .igA Jo.22 g/L 0.70 - 4.00 NEPH, TURB
* -1gG 41s.23 elL 7.00 - 16.00 NEPH, TURB
* -lgM Jyoas gl L 0.40 - 2.30 NEPH, TURB
* -Kappa Hafif Zincir P7.34 e/ L 1.38 - 3.75 TURB
* -Lambda Hafif Zincir & 0.3 g/ L 0.93 - 2.42 TURB
Kappa/Lambda Orani 4 26.12 1.17 - 2.93 HES
* Protein Elektroforez| Bkz Rapor Kapiller ELP
Albumin (% ) J 49.57 % 55.8 - 66.1 Kapillar ELP
Albumin J33.41 g/ L 35.7 - 54.9 Kapiller ELP
Alpha 1 (%) 1584 % 2.9 -4.9 Kapiller ELP
Alpha 3.94 g/L 1.9- 41 Kapiller ELP
Alphas 2 (%) Pais.79 % 7.1 -11.8 Kapiller ELP
Alpha 2 P1o.65 g/L 4.5 -9.8 Kapiller ELP
Beta-1 (% ) 4882 % 4.7-72 Kapiller ELP
Beta-1 (g/L) 594 g/L 3.0 -6.0 Kapiller ELP
Beta-2 (%) 5.16 % 3.2- 6.5 Kapliller ELP
Beta-2 (g/L) 3.48 a/L 20 -54 Kapiller ELP
Gamma (%) 14.81 % 11.1 - 18.8 Kapiller ELP
Gamma 2.98 g/L 7.1 -156 Kapiller ELP
Total Frotein (ELP) 67.4 g/L 64 - B3 coL
P vaxsen ¥ oagak M kritik voks ek W ek pagax

Bu roporun dodruiudunu hitps: /fropor.ahenklob.com. tr/togin.ospa?bireysel odresinden givls yoporak sofloyobitirsiniz
* lsaretli Testler TURKAK torafinden 1SO 151889 stondartlorng gore akredite editmig tiv,

8u ropordaki testier 5070 say i elektronik imzao konununao gore guvenii efektronik imza lie imzalanm gt
Bu rapordoki kilnik veriter Ahenk Loboratuvennda dretiimigtic. Kaynok belirtiimeden kutlondomoz

Elektroforez Uzman Oney Tarlhl: 29.04.2025 13:29

Test Sonug Birim Referans Aralig Yéntem Onceki Sonuglar

Serum Immiinoelektroforez Bkz. Rapor IFE

Kalitatif olarak IgG-kappa biklonal proteini tespit edilmistir.
Daratumumab, Isatuximab veya Ofatumumab kullanan hastalarda yanlis pozitif lgG-kappa wmonoklonal bandi saptanabilmektedir.

* -lgA Jo.22 g/t 0.70 - 4.00 NEPH, TURB
* -1gG MPisa3 g/L 7.00 - 16.00 NEPH, TURB

* o-lgM Joas s/L 0.40-230 NEPH, TURB
* ~Kappa Mafif Zincir P1.34 s/L 1.38-3.75 TURB

* .Lambda Hafif Zincir Jo.3 g/L 0.93-242 TURB
Kappa/Lambda Orani t26a2 1.17-2.93 HES

—
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SERUM PROTEIN ELEKTROFOREZ RAPORU

Omek No 30527958
Ad Soyad SEMEDDIN QULIYEV SERBAZ
Yas 67

Cinsiyet E

Albumin

28-04-25 17:58:45

| ! |
100 150

Band Area Rel Area
Albumin
Alpha-1
Alpha-2

1 0.2a4s5
2

3

B Beta-1

5

6

0.029
0.078
0.044
0.025
0.073
0.494

49.57% L
584% H

15.78% H
8.82% H
5.168%

14.81%

23.41
3.94

10.65
5.94
3.48
9.98

67.40

Beta-2
Gamma

0.98

Gorunduyd kimi  pasientimizde de beazi
gOsaricilar tipik olmasa da yasi, sikayaetleri,
bir cox laborator goéstariciler va simuklarin
rentgenoqgrafiyasi bizi dogru diagnoza
apardi. Son kriteriya SLIM CRAB-In da
coxlugu (S- 60% plazmatik hiceyroler, Li-
yungul zancirlarinin nisbeatinin >100, M-
MRT-de bir ve ya daha c¢ox sumuk
lezyonlarinin olmasi) uydun galir. 9slinda
sumuklerin PET KT muayinasi olmaliydi,
xostaye toklif etdik sadece sigorta
garsilamadigindan ve xastanin ailasinin
maddi durumu yetmadiyindan muayinadan
imtina etdi. Protein elektroforezi ve simuk
iliyi biopsiyasinin naticesina uygun son
diagnoz igG ve kappa yiingiil zencir artisli
Multipl Mielom tasdiglendi. Xastanin hal
hazirda mualicesi hematoloq terafinden
aparilr.

Sonda onu da geyd etmak isterdim ki, son
2-3 ay arzinde sadace bizim xastexanada
5-6 multipl mielom xestasi askarlanmisdir.
Bu da artig son dovrler nadir
adlandirdigimiz  xestaliklerin rast gelma

Total Protein Conc. (g/L)

11

200
Range (%)

55.80% ... 66.10%
2.90% 4.90%
7.10% ... 11.80%
4.70% ... 7.20%
3.20% ... 6.50%
11.10% 18.80%

ehtimalinin artdigini, bezan sada gorinan

anemiyanin bele altinda daha agir
problemlarin oldugunu, bizim har
muayinaya diqggatli yanasmamiz

goarakdiyini gosterir. Bir gox xastsliklarin son
dovrleri boyrak catismazligi ile mugahida
olunur. ©gar zamaninda xastelik dogru
askarlansa, son orqgan yetmazliyi de
yasanmaz, son dovrler artan son donam
boyrek  catismazligi ve  hemodializ
xastealerinin sayl da bu gader artmaz.

Olave malumatlar.
Mualliflarin téhfalaeri.

Konsepsiya va dizayn, Malumatlarin alde edilmasi,
tohlili ve ya tefsir, ©lyazmanin tertibi, ©lyazmanin
muihim intellektual mazmun Uglin tengidi taftisi,
Statistik ~ tahlil,  Msalumatlarin  idarsedilmasi,
Arasdirma, Slds edilmis dastak, maliyys ve nazarat:
bitiin musllifler baraber gaydada. Musllifler yekun
alyazmani oxuyub ve tasdiqg edib.

Maliyyalasdirma.

Magalanin hazirlanmasi maqgsadile aparilan tahlil ve



N. Namazli AJANC Jurnali (2025) 01:01

arasdirmalar Ugln heg¢ bir kanar maliyys alda
edilmamisdir. He¢ bir diger qurum va ya sponsor
togkilatlararagsdirmanin ve ya tadgigatin va ya tahlilin
dizayni ve aparilmasinda; mslumatlarin toplanmasi,
idare edilmasi, tehlili, melumatlarin tafsirinde, habels
alyazmanin hazirlanmasi, nazerden kegiriimasi va
ya tasdiginda he¢ bir rola malik olmayib; slyazmanin
nasro teqdim edilmasi haqqinda gerarlarin
verilmasinde istirak etmamisdir.

Malumat ve materiallarin algatanhgi.

Tahlil zamani istifade olunan ve/yaxud tehlil edilen
malumatlar (datalar) mduslliflera ve ya jurnalin
redaksiyasina muracist etmakls alds edils bilar.
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Bayannamalar.

Etik Komitanin icazasi ve malumath razihq.

Har bir istirakgidan yazili ve ya uygun oldugda sifahi
malumatli razihg alinib. Etik Komita (AJANC,
Azarbaycan) bu tahlili tasdiq edib.

Maraqlarin toqqusmasi.

Musllif(lar) her hansi
bayan etmayiblar.

maraglarin togqusmasini

Muoellifloara dair tafarrtiatlar.

1. Markazi Neftcilor Xastexanasi

Gondarilib: 23 iyul 2025-ci il. Qabul edilib: 25 iyul
2025-ci il. Elektron nasr: 29 iyul 2025-ci il.
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ACIQ GiRiS (OPEN ACCESS)

Boyuklarin Still xestsliyi: yeni baxiglar

R. Muradova'

Boyuklerin Still xastaliyi (BSX) — mansayi namalum olan, nadir poligenli autoiltihabi bir xestalikdir. BSX
ile masgul olan mutexessislar tgtin ciddi problemlarden biri onun aktivliyini giymetlandirmak tgun
optimal metodun olmamasidir. istifade olunan keskin faza reaktantlari xastsliyin hagigi aktivliyini oks
etdirmir, xtsusile da pasiyent artiq iltihab sleyhine mialica alirsa. Diger revmatik xastaliklar t¢in
istifade olunan diagnostik meyarlar (revmatoid artrit ticlin DAS 28, seronegativ spondiloartritlar tglin
ASAS) BSX ucln tatbiq edila bilmaz. Maqaladas iltihabi biomarkerlarin, sistemli POUCHOT gostericisi
xastaliyin aktivliyinin misyyeanlasdiriimasinda rolu arasdirilir.

Acar sozlar: BSX, autoiltihabi xastelik, interleykin, sistemli POUCHOT go6stericisi, bioloji DMARD,

namalum mansali qizdirma.

Giris

Muasir tesevvlrlera asasan, insanin
immun-iltihabi xastalikleri (iiX) immunitetin
patoloji aktivlesma mexanizmlarinin
ustunlik tagkil etmasina gore garti olaraq iki
asas kateqoriyaya bolunur: autoimmin va
autoinflamatuar xostaliklar. osasan
autoinflamasiya ile slaqgali inkisaf edan
xostaliklor spektrinde muhim yers BSX
malikdir. Bu xastalik ilk defe 1897-ci ilda

Yazigma ligiin alaqge:
R. Muradova'
1. Elmi Tadgqigat Tibbi Barpa Institutu

Nefroloqglar Comiyyeti

G.F. Still terefindan usaqglarda, 1971-ci ilde
isos E. Bywaters terafinden boyuklarde
tosvir edilmisdir. Hal-hazirda usaq Still
xastaliyi va ya sistemli juvenil idiopatik artrit
(JIA) ve BSX mengayi malum olmayan
sistemli autoinflamatuar xastaliklor kimi
gabul edilir. Onlarin asasini genetik vo atraf
muhit faktorlarinin  murakkab qarsihgli
tesirinden qaynaglanan oxsar immun
mexanizmlar tagkil edir.

BSX orfan xastalikler qrupuna aiddir. Onun
yayllmasi her 100.000 nafera 0,16-dan
0,62-a gader dayisir. BSX ham qgadinlarda,
ham de orta yash kisilerde eyni tezlikle
inkisaf edir. Epidemioloji malumatlar
parakandadir va muxtalif populyasiyalarda
BSX-in  yayllmasini ve  xastalonma
saviyyasini mugayise etmaya imkan vermir.
Butin malumatlar mahdud sayda musahida
tedqigatlarindan, pasiyent kohortlarinin
tosvirindan va klinik hadisalar
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seriyalarindan olda olunmusdur. Bu isa
uzunmuddatli  gedisatin  xUsusiyyatlari,
geyri-tipik  klinik tezahurler ve diger
aspektler barada daqgiqg malumatlarin
olmamasi il naticalonmisdir. BSX-in
diagnostikasi onun klinik-laborator ve ya
histoloji cehatdan patognomik alamatlarinin
olmamasi sababila ¢etindir. BSX ugln
yuksak spesifikliyo malik  diagnostik
markerlarin Vo patognomik klinik
simptomlarin olmamasi sababile bu xastalik
Ucin 7-den c¢ox tesnifat meyarlari
hazirlanmisdir, lakin onlarin heg biri 100%-
lik hassasliq ve spesifikliya malik deyil. ©n
genis istifade olunan meyarlar Yamaguchi
meyarlaridir, hansilar ki, 96% hassasliq ve
92% spesifikliya malikdir. Buna
baxmayaraq, praktiki olaraq BSX diagnozu
istisna metoduna asaslanir. Bu, infeksion,
revmatik ve onkoloji xastaliklori shate edan
genis diagnostik axtarig telab edir.
Xoastaliyin  aktivliyinin  giymatlandiriimasi
hale de hallini tapmamis bir problemdir,
halbuki bu, mualice strategiyalarinin
optimallasdiriimasi ve “mualice-hadafe”
(treat-to-target) yanasmasinin tatbiqgi Ggun
vacibdir.

BSX Ugun aktivlik indeksi hazirlamaqgda
cotinlik asagidaki esas sabablerle izah
olunur:

1. BSX-in heterogenliyi

2. Oynaglardan kanar  formalarin
movcudlugu - bu zaman oynaq
goOstaricilarinin  giymatlandiriimasi sistemli
zadalenmani aks etdirmir

3. Aktivliyin  giymatlandiriimasi
validlegdirilmis markerlarin olmamasi
4. O©nenavi biomarkerlerin kifayat qeder
informativ olmamasi

BSX zamani qiymatlendirilon laborator
gostericiler — leykositlerin sayi, CRP va
ferritin saviyyasi — asan va genis istifada
olunsa da, spesifiklik vo hassashgin asagi
olmasi sababile xastaliyin haqiqi aktivliyini
aks etdirmir. Bu problem bir ¢ox
autoinflamatuar xestaliklore xasdir. BSX

dculn
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patogenezinda asas rol oynayan sitokinler

arasinda universal aktivlik gostericisi kimi
IL-18 arasdirilir. BSX ile yayilmig infeksion
proses arasinda differensial diagnostika
zamani qgiymatli gostarici prokalsitonin
(PCT). PCT normal dayerleri genis
dayiskenlik gosterir. Aseptik iltihabi proses
zamani onun saviyyasi 0,01-0,25 ng/ml
arasinda arta biler ki, bu da malumatlarin
sorhinde nazeare alinmalidir.

BSX aktivliyinin giymetlandiriimasi ugln
laborator gostericilerle yanasi, klinik iltihab
alamatlori da shamiyyatlidir. Oynaq
sindromunun giymatlandiriimasi dgln oan
genis yayillmis indeks DAS-28-dir (Disease
Activity Score 28). Lakin BSX zamani bu
indeks ekstrartikulyar olametlari adekvat
aks etdirmir. DAS-28 avvelce BSX-in
patogenetik baximdan revmatoid artrit (RA)
yaxinligi sababils istifade olunmus, onu
seronegativ formasi kimi gabul etmisloer. Bu
sababdan diqgst yalniz oynaq sindromuna
yonalmis, oynagdankanar alamatler nezara
alinmamigdir. Oynaglar zadalenmadikda
DAS-28 indeksindan istifade mumkun deyil.
Bundan basqa, sistemli Pouchot indeks ile
oynaq dayigikliklerinin ifadaliliyi arasinda
musbat korrelyasiya agkar edilmamigdir.
Amerika Revmotologlar Kollecinin (ACR)
cavab meyarlari ise hatta RA bela gundalik
praktikada istifade olunmur.

BSX olan pasiyentloerde IL-1B inhibitoru
(kanakinumab) ile aparilan bir sira klinik
tedqiqatlarda, o cumleden CONSIDER
tedqigatinda, bu mualicanin effektivliyi va
tohllkesizliyi  qeyri-mUayyan  naticaler
gostarmisdir. Aktiv mialica qrupunda ACR
meyarlari Gzre 70%-lik yaxsilasma yalniz
28% hallarda elde olunmus, asas son
noqgteye catmamis va tedqigat vaxtindan

avval dayandiriimigdir. CONSIDER
tedqigatinin  muallifleri BSX aktivliyinin
giymatlendiriimasi  Ugln modifikasiya

olunmus sistemli POUCHOT gostaricisi
istifadesini tovsiye edirlor. Son illarde bu
sade indeksa yeniden diqqgat artirnimisdir.
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ilk defse 1991-ci ilde J. Pouchot va
hamkarlari tersefindan taklif edilan bu indeks
2016-c1 ilde validasiya olunmus ve Klinik
ahamiyyati giymatloendirilmisdir. Bu
tedqgiqatda  goOsterilmisdir ki,  sistemli
POUCHOT gédstaricisi 7-den ylksakdi, BSX
ilo elageali agirlagsmalarin  movcudlugu
(MAS, boyrak ¢atismazligi, miokardit ve s.),
hamginin  yanasi gedan  Urek-damar
xostaliklari, qalxanabanzer vezi va
garaciyar zadslonmasi, 2-ci tip sokerli
diabet, osteoporoz diagnoz zamani maenfi
prognozla alagalandirilir. Bununla bels,
sistemli POUCHOT gdstericisi ila sitokinler,
kalprotektin, ferritin kimi iltihab
biomarkerleri arasinda olagani arasdiran
tedqigatlar bu guine gadar apariimayib.

Etiologiya va Patogenez

BSX poligen xastaliklor kateqoriyasina
aiddir ve ailevi meyllilikla alageali deyil.
Muxtalif etnik qruplarda BSX riski ila bir sira
genetik markerlarin, o cumleden asas
histouygunluq kompleksi (MHC)
molekullarinin — HLA-Bw35, B17, B18, B35,
DR2, DR4, DQ1, DRw6, DRB1, DQB1 - va
hamcinin IL-18, serum amiloid A1 zulall,
makrofag inhibitor faktoru (MIF) genlarinin
dastyicihigl arasinda slage tesvir edilmigdir,
lakin bu alagalerin shamiyyati hale da alava
tedgiqat telab edir. Nisbatan yeni genetik
markerlar  arasinda LIR  (leukocyte
immunoglobulin-like receptor) ailesi — HLA |
sinfine aid olan leykosit immunoglobulina
banzar inhibitor ve aktivator reseptorlar —
maraq dogurur. Faal LILRA3 geninin
delesiyasi (SNP rs103294) va onun hall
olunan formasinin gan ddvraninda
konsentrasiyasinin artmasi BSX-nin Klinik
va laborator aktivliyi ile assosiasiya olunur.
BSX-da (digar autoiltihabi xestaliklar kimi)
patogenez mexanizmleri asasan tabii
immunitet reaksiyalari ile baghdir; bu
sistemin a8sas komponentloeri mieloid
mansali hldceyralordir
(monositlar/makrofaglar, neytrofillar,
dendritik huceyralor, NK ve s.). Bu
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hiuceyralor PPRs (pattern recognition

receptors — numuna taniyan reseptorlar), o
cumlaeden TLRs (Toll-like receptors), NLRs
(Nod-like receptors), CLEC5A/DAP12 (C-
type lectin domain family 5 member
A/DNAX activation protein 12) ve diger
reseptorlar ifade  edarak, PAMPs
(pathogen-associated molecular patterns)
vo DAMPs (damage-associated molecular
pattern) kimi muayyan edilon “tehliuka
signallarina” cavab olaraq aktivlagirlar.

BSX-nin baslanmasinda TLRs-den asili
NLRP3 (NOD-, LRR- va pirin domenli zulal
3) inflamasom signalizasiyasi muhim rol
oynayir. Bu proses kaspaza-1-in
aktiviesmasinden ibaratdir ki, bu da pro-IL-
13 ve pro-IL-18-in  bioaktiv, yetkin
molekullara parcalanmasinda istirak edir.
IL-1 va IL-18 mauxtalif, gisman ust-Uste
dusen proiltihabi tesirlere malikdir: 06z
sintezini avtoamplifikasiya mexanizmlari vo
diger “iltihab” sitokinlari — TNF-a, IL-6, IL-8,
IL-17, kemokinler, azmolekullu iltihab
vasitecilari (azot oksidi ve prostaglandinlar),

leykositler ve  endotel hlceyralerda
adgeziya molekullarinin  ekspressiyasi
vasitesile  tasviq  edir;  granulopoezi

stimullasdirir; toxumalarda destruktiv va
katabolik effektlora sabab olur; herarste
sebab  olur; “Umumi”  konstitusional
simptomlarin, “iltihabl” va “neyropatik”
agrilarin, istahasizliq, depressiya,
yorgunlug, yuxu pozgunlugu ve diger
hallarinin inkisafinda istirak edir.
Makrofaglarin  aktivliesmasi, hamginin,
damirin  hlceyradaxili deposu rolunu
oynayan va iltihabi reaksiyalari guclendiran
ferritinin haddinden artig yaranmasina
gatirib ¢ixarir ki, bu da “hiperferritinemiya
sindromu” adlanan vaziyyate sabab olur.
BSX-nin an agir fesadlarindan biri olan
MAS ile yanasi, “hiperferritinemiya”
sindromu ile kegan xostaliklora katastrofik
AFS, septik sok vea COVID-19 ile
assosiasiyall  hiperinflamator  sindrom
daxildir. Neytrofillarin aktivliesmasi CD64
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hiperekspressiyasi ve IL-8 xemokininin
hiperistehsali ile 6zunu gostarir. Xususile
NETs (neytrofil ekstrasellular tolalar)
yaranmasi ahamiyyat kesb edir. NETs
mahsullari NLRP3 inflamasomunu,
CD68+CD86+ makrofaglari aktivlesdirir ve
IL-1B, IL-6 ve TNF-a sintezini stimullagdirir.
Bununla yanagsi, adaptiv immun cavabin
Th1 ve Th17 tip aktivasiyasi da bas verir.
Periferik qanda Th1  hiceyralerinin
soviyyasi ila IL-18 konsentrasiyasi, hall
olunan IL-1RIl  reseptorlari  (CD25)
saviyyasinin artmasi Vo Th17
hdceyralerinin  saylr arasinda olaga
musahida olunur. CD4+ ve CD8+ effektor
yaddas T-hlUceyralarinin, CD8+ naiv T-
hdceyrslarinin say! ile BSX-nin sistemik
tezahurlerinin - agirhg  arasinda da
assosiasiya var.

BSX-nin immunopatogenezinda muayyan
rol NK huceyralarinin sitotoksik aktivliyinin
catismazlhigina aiddir; bu, IFN-y-nin
hiperistehsall, IL-12 va IL-15 reseptorlarinin
hiperekspressiyasi ile musayist olunur ve
naticede makrofaglarin ve limfositlerin
aktivliyine neazarstin pozulmasina gatirib
cixarir. [-18/IFN-y oxunun aktiviesmasinin
bezi makrofag aktivasiya sindromu
(MAS)/hemofagositar limfohistiostitoz
(HLH) alt tiplerinin patogenezinde istirak
ede bilecayi giiman olunur. iltihabin aradan
galdiriimasi mexanizmlarinin pozulmasi da
muzakira olunur, lakin bu mexanizmlarin
BSX-do (diger autoiltihabi xestaliklorde
oldugu kimi) rolu hele de kifayat gader
oyranilmemigdir. NK-huceyra defektlori ilo
yanasi, BSX zamani  T-regulyator
hiceyralarin (CD4+CD25high) Vo
transformasiyaedici béyumae faktoru (TGF)-
B-nin sayinda azalma musahida olunur; bu
faktorlar iltihabin intensivliyine nazarat edir.
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Bununla bels, BSX-li xastealarin

serumlarinda antiinflamator sitokinler (IL-
10, IL-37) konsentrasiyasinin artmasi
musahide olunur. IL-10 NLRP3
inflamasomunun aktivliesmasini ve iltihab
zonasina neytrofillarin migrasiyasini inhiba
etmak qabiliyystine malikdir; har iki sitokin
IL-183, IL-6 v TNF-a sintezini bogur.

BSX Ugun “triger” faktorlar kimi oldugca
genis spektrda virus va bakterial infeksion
agentlarin, ehtimal ki, SARS-CoV-2 (agir
kaskin  respirator sindromla  ealaqgali
koronavirus 2) daxil olmagla, istiraki
muzakira olunur . Bela ki, BSX-li xastalordas
sitomeqalovirus (CMV) infeksiyasi
markerlarinin askarlanmasi olduqgca
xarakterikdir:  CMV-a qarsi  anticisim
titrlorinin - artmasi, CMV DNT-yukindn
olmasi va IFI6 (interferon inducible gene 6),
AIM2 (Absent In Melanoma 2) kimi nuklein
tursusu “sensor’larinin ekspressiyasi —
bunlar iltihabin inkisafinda istirak edir.
Diggstalayiqdir ki, CMV-ye qarsi IgM
anticisimlarinin  titrinin  vo CMV  DNT
replikasiyasinin artmasi BSX-nin klassik
klinik slamatleri (qizdirma, bogaz agrisi,
artralgiyalar ve sapgilar) ilo assosiasiya
olunur. Diger tedqiqgatlarda isa
gOsterilmisdir ki, parvovirus B19-un geyri-
struktur zulalh NLRP3 inflamasomasini
aktivlesdirerak IL-18 Vo IL-18-in
ekspressiyasini induksiya edir.

Klinik va laborator xarakteristika
BSX-nin asas klinik alamatlerine febril
qizdirma, deri  sepgileri, oynaglarin
zadalanmasi (artrit  ve artralgiya),
limfadenopatiya, hamcinin farengit,
mialgiya, splenomeqaliya, hepatit, qarin
agrisi va s. aiddir (cedval 1).

Cadval 1. BSX-nin klinik ve laborator alamatlori

Klinik alamsatler ve laborator dayisikler

Gorilma tezliyi, %

Qadinlarda BSX yayilmasi

47,3-72,0
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Qizidirma 239°C 84,7-100,0
Sepgiler 67,7-79,9
Artralgiya, artrit 73,1-93,0
Bogaz agrisi 52,7-62,0
Hepatomegaliya 6,6-41,7
Splenomegaliya 21,4-66,7
Perikardit 10-21,1
Plevrit 7,1-19,7
Mialgiya 32,5-64,6
Pnevmoniya 12,2

Qarin agrisi 13,6
Laborator daysiklari

Leykositoz (=10000/mm?) 23,6-96,8
Leykositoz (=15000/mm?) 31,7-93,5
Neytrofillar 280% 32,0-98,0
Leykositoz+neytrofiliya 73,0-100,0
Qaraciyer funksiyasinin pozulmasi 10,4-91,2
(ALT/AST artimi)

LDH artimi 69,0-81,5
Anemiya (Hb<10g/%) 13,0-74,5
Hipoalbuminemiya (albu