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ирувлари

15 ЁШЛИ БОЛАДА АЛПОРТ СИНДРОМИ ПОЛИДИСЭМБРИОГЕНЕЗ СТИГМЛАРИ
1Болтабоева М.М., 2Рахманова Л.К., 1Ганиева М.Ш., 1Маджидова Н.М.
1Андижон давлат тиббиёт институти, Андижон, Ўзбекистон, 
2Тошкент тиббиёт академияси, Тошкент шахар, Ўзбекистон 

Текширилган беморнинг клиник-лаборатор маълумотларидан маълум бўлдики, Алпорт синдроми полидизэм-
бриогенез стигмлари билан бирга кечган беморларда сурункали буйрак етишмовчилиги эрта ривожланади. Ички 
органларда ҳам турли хил патологик ўзгаришлар ривожланиши мумкин ва бундай беморларни текширув ва да-
волаш жараёнида патогенетик жиҳатдан индивидуал ёндошувни талаб этади. Сурункали буйрак етишмовчи-
лигидан ўлим холати оиланинг бир неча аъзоларида такрорланганда Алпорт синдроми ривожланишини эрта 
олдини олиш мақсадида чуқурлаштирилган тиббий - генетик текширувлар ўтказиш тавсия қилинади. 

Калит сўзлар: Алпорт синдроми, стигмлар, бола

Из клинико-лабораторных данных обследованной больной было выявлено, что у больных с синдромом Аль-
порта рано развивается хроническая почечная недостаточность, сопровождающаяся стигмами полидисэм-
бриогенеза. Различные патологические изменения могут развиваться и во внутренних органах, и обследова-
ние и лечение таких больных требует индивидуального патогенетического подхода. При повторной смерти 
от хронической почечной недостаточности у нескольких членов семьи рекомендуется проводить углубленное 
медико-генетическое обследование с целью раннего предупреждения развития синдрома Альпорта.

Ключевые слова: синдром Альпорта, стигмы, ребенок.

From the clinical and laboratory data of the examined patient, it was revealed that in patients with Alport syndrome, 
chronic renal failure develops early, accompanied by stigmas of polydisembryogenesis. Various pathological changes can 
also develop in the internal organs, and the examination and treatment of such patients requires an individual patho-
genetic approach. In case of repeated death from chronic renal failure in several family members, it is recommended to 
conduct an in-depth medical genetic examination in order to early prevent the development of Alport syndrome.

Key words: Alport syndrome, stigma, child.

Алпорт синдроми наслий буйрак касаллиги 
бўлиб, буйраклар, эшитиш нерви ва кўздаги 

турли патологиялар билан бирга кечади [1]. 
Ирсиятга боғлиқ бўлган оилавий нефрит хақи-

да биринчи бўлиб 1884 йилда W. Dickinson томони-
дан маълумот берилган. Кейинчалик 1927 йилда 
А.Аlport томонидан оилавий нефрит карлик билан 
бирга кечиши аниқланган ва ушбу касаллик Алпорт 
синдроми деб номланган [2]. Хозирги давргача ада-
биётлардаги маълумотларга кўра, Алпорт синдро-
мининг қарийб беш юзга яқин тури аниқланган. 

Касалликнинг клиник намоён бўлишида гемату-
рия - 100%, карлик-16%, лентикоконус-10% ва бошқа 
кўз гавхаридаги аномалиялар кузатилади [3]. Бемор 
болаларда кўпинча ирсий нефритга хос белгилар - 
кўз ва кўкрак безлари оралиғининг одатдагидан кен-
глиги (гипертелоризм), тишлар диастемаси, уларнинг 
нотўғри шаклланиши, бешинчи бармоқнинг қийшиқ-
лиги (девиация), чурралар (чов, киндик) ва бошқалар 
аниқланади [4]. 

Алпорт синдроми аутосом доминант типда наслла-
нади ва қайд қилиниши бўйича ўғил болаларда юқори 
фоизни ташкил этади. Касаллик асосан болалик давр-
да ташхисланади ва терминал сурункали буйрак етиш-
мовчилиги (тСБЕ) 15-30 ёшда яққол кузатилади [2,4].

Алпорт синдромида морфологик ўзгаришлар про-
лифератив, ўчоқли, сегментар гломерулонефрит, неф-
рон каналчалари дистрофияси ва атрофияси, интер-
стициал фиброз шаклида намоён бўлади (1-расм.). 

Касалликнинг кечиш жараёнида буйрак парен-
химасидаги ўзгаришлар нефрон коптокчаси базал 
мембранасининг кенгайиши, юпқалашуви ва мем-
бранада кўплаб майда, донадор критмаларнинг тў-
планиши билан тавсифланади (2-расм). 

1-Расм. Алпорт синдроми (интерстициал фиброз).

2-Расм. Алпорт синдроми (базал мембрана ккен-
гайиши).
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Юқоридаги маълумотлардан кўринадики, бугун-
ги кунда Алпорт синдроми педиатриянинг долзарб 
муаммоларидан бири саналмоқда ва даволашнинг 
энг самарали усули ўз вақтида қилинган буйрак 
трансплантацияси бўлиб, бемор умрини узайти-
ришда мухим ахамият касб этмоқда [1,5,6].

Бизнинг кузатувимиздаги бемор мисолида 
Алпорт синдромининг полидизэмбриогенез стигм-
лари ҳақида маълумот берилади.

Бемор Г., 15 ёш, Андижон вилоят болалар кўп 
тармоқли тиббий маркази Нефрология бўлимида 5 
йилдан буён даврий равишда даволаниб келган. 

Шикоятлари: умумий холсизлик, кўнгил айни-
ши, бош оғриғи, пешобнинг камлиги, пешоб тахли-
ли ва рангининг ўзгариши. Эшитиш қобилияти ва 
кўриш ўткирлигининг пасайганлиги.

Anamnesis vitae: онанинг хомиладорлик дав-
ри патология билан кечган. Дастлабки биринчи уч 
ойлик ривожланиш даврида хомила тушиш хавфи 
ва ўрта оғир даража танқислик анемияси кузатил-
ган. Бола ўз вақтида туғилган. Туғилгандаги вазни 
2850 г. Тана узунлиги 50 см. 2 ёшгача она сути билан 
озуқаланган. 1 ёшгача боланинг физик, соматик ва 
нерв-рухий ривожланиши меёрида кечган. Ўтказган 
касалликлари: нефрит, сувчечак, ЎРВИ, тонзиллит. 
Профилактик эмлашларни чекланган тиббий кўр-
сатма асосида олган. Беморнинг холасида миопия 
мавжуд бўлиб, 27 ёшида СБЕ касаллигидан дан ва-
фот этган. Бувисида (она томондан) доимий гемату-
рия кузатилади, хозирги кунда СБЕ касаллиги таш-
хиси билан диспансер назоратда туради ва даврий 
равишда нефрология бўлимида даволанади. Бемор 
онасида чап буйрак пиелоэктазияси аниқланган. 

Anamnesis morbi: бемор тез-тез юқори нафас 
йўллари инфекцияси билан касалланади (бир йил-
да 4-5 марта). 

Бемор пешобида дастлабки ўзгаришлар 10 ёшида 
кузатилган ва турар жой кўп тармоқли болалар ши-
фохонаси нефрология бўлимида Ўткир гломеруло-
нефрит, нефритик синдром, бошланғич даври, буй-
рак функцияси сақланган ташхиси билан даволанган, 
лекин даводан самара кам бўлган ва Андижон вилоят 
болалар кўп тармоқли тиббий маркази Нефрология 
бўлимига мурожаат қилган. Эпидемиологик ва ал-
лергологик анамнези тинч. 

Status preseans: Беморнинг умумий хола-
ти ўрта оғирликда, тери ва шиллиқ қаватлари 
оқиш, рангпар.

Бемор умумий кўздан кечирилганда бир 
неча дизэмбриогенетик стигмлар аниқланди: 
пешона торлиги ва сочнинг пастгача ўсиб чиқиши; 
буруннинг бироз яссилиги, бўйиннинг нисбатан 
қисқалиги, бешинчи қўл панжасининг эгрилиги – 
девиация, эмчаклар оралиғининг кенг жойлашуви 
– гипертелоризм, киндикнинг нисбатан пастроқда 
жойлашуви, чап қўлда ортиқча бармоқлар-поли-
дактлия. 

Аускултацияда: ўпкада везикуляр нафас, 
юрак тонлари ритмик. Артериал босим 130/90 
мм см. уст. Қорни юмшоқ оғриқсиз, жигар ва та-

лоқ катталашмаган. Пастернацский симптоми 
икки томонлама манфий. Ич келиши ва пешоби 
равон.

Клиник-лаборатор тахлиллар; умумий қон 
тахлили: гемоглобин- 64 г/л, эритроцит 2,5 х 
1012, лейкоцит- 6,7 х109, ЭЧТ - 8 мм/соат.

Умумий пешоб тахлили: миқдори-50мл, 
оқсил 3.3г/л, ясси эпителий-7-8, буйрак эпи-
телийси-4-5, лейкоцит-3-4, ўзгарган эритро-
цит-15-18, ўзгармаган эритроцит-4-5, гиалинли 
цилиндр-2-3.

Қон биокимёвий тахлили: умумий оқсил-47 
г/л, мочевина- 25,7 ммоль/л, креатинин-352 
мкмоль/л. Буйраклар УТТда -буйрак паренхи-
масининг гломерулонефрит типида диффуз ўз-
гариши. Ўнг буйрак бир оз гипоплазияси.Чап то-
монлама пиелоэктазия аниқланди.

Аудиометрия: икки томонлама эшитишнинг 
пасайиши, аралаш типи, II-III даража.

ЛОР маслаҳати: қулоқларда ўткир яллиғла-
ниш жараёни йўқ, эшитиш қобилияти пасайган. 

Окулист маслаҳати: кўриш ўткирлиги пасай-
ган.

Ўтказилган клиник ва лаборатор текширув-
лар натижаси асосида қуйидагича клиник таш-
хис қўйилди:

Клиник ташхис: Наслий нефрит. Алпорт син-
дроми. Аутосом-доминант типи, гематурик шак-
ли, полидизэмбриогенез стигмлари билан.

Беморга консерватив ва симптоматик даво муо-
лажалар тавсия қилинди.

Шундай қилиб, текширилган беморнинг кли-
ник-лаборатор маълумотлари асосида хулоса қилиш 
мумкинки, Алпорт синдроми полидизэмбриогенез 
стигмлари билан бирга кечган беморларда сурунка-
ли буйрак етишмовчилиги эрта ривожланади. Ички 
органларда ҳам турли хил патологик ўзгаришлар 
ривожланиши мумкин ва бундай беморларни тек-
ширув ва даволаш жараёнида патогенетик жиҳат-
дан индивидуал ёндошувни талаб этади. Сурункали 
буйрак етишмовчилигидан ўлим холати оиланинг 
бир неча аъзоларида такрорланганда Алпорт син-
дроми ривожланишини эрта олдини олиш мақсади-
да чуқурлаштирилган тиббий - генетик текширув-
лар ўтказиш тавсия қилинади. 
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МУАЛЛИФЛАР УЧУН МАЪЛУМОТ
МАҚОЛАЛАР ФАҚАТ ЮҚОРИДА КЎРСАТИЛГАН ҚОИДАЛАРГА

ҚАТЪИЙ РИОЯ ҚИЛИНГАН ҲОЛДА ҚАБУЛ ҚИЛИНАДИ!

ҚЎЛЁЗМАНИ ТАЙЁРЛАШ ҚОИДАЛАРИ
 “Toshkent tibbiyot akademiyasi axborotnomasi” jurnali 2 oyda 1 marta chop etiladi. Jurnalga respublika oliy

o‘quv yurtlari va tibbiyot markazlari xodimlari, qo‘shni davlatlardan kelgan mutaxassislarning maqolalari qabul
qilinadi.

Maqola kompyuterda Word dasturida yozilishi kerak. Hoshiyalar: yuqoridan va pastdan 2 sm, chapdan 3 sm,
o‘ngdan 1,5 sm asosiy shrift Times New Roman, asosiy matnning shrift o‘lchami 14, qator oralig‘i bir yarim, matnni
kengligi bo’yicha tekislash, paragrafning chegarasi (qizil chiziq) 1,5 sm.

Sahifani raqamlash amalga oshirilmaydi. Rasmlar matnga kiritilishi, har bir rasmda rasm ostida imzo bo’lishi
kerak.

Alifbo tartibida tuzilgan adabiyotlar ro‘yxatiga muvofiq kvadrat qavs ichida [1,2] adabiyotlarga havolalar av-
val rus tilidagi, keyin chet tilidagi manbalar yoziladi. Adabiyotlar ro’yxati Davlatlararo standart talablariga muvofiq
tuziladi.

Vestnik TMA jurnalida sarlavhalari mavjud:
“Yangi pedagogik texnologiyalar”
 “Sharhlar”
 “Eksperimental tibbiyot”
“Klinik tibbiyot”
“Gigiena, sanitariya, epidemiologiya”
“Amaliyotchiga yordam”,
“Yoshlar tribunasi”.

Maqolalar hajmi 20 bet, foydalanilgan adabiyotlar ro‘yxati 40-50 manba. Maqolalarga sharh uchta tilda (o’zbek,
rus, ingliz) sharh maqolalari kalit so’zlar bilan (3-5) 0,3-05 sahifadan oshmasligi kerak.

“Eksperimental tibbiyot”, “Klinik tibbiyot”, “Sanitariya, gigiena, epidemiologiya” (o’z materiali) bo’limlarida nashr
etish uchun mo’ljallangan maqolalar hajmi - 9-12 bet, foydalanilgan adabiyotlar ro’yxati - 12-15 manbadan ko’p
bo’lmagan. alifbo tartibida. O’z materiallarini o’z ichiga olgan maqolalarga izohlar tuzilgan bo’lishi kerak, ya’ni. o’z
ichiga oladi (qisqacha): maqsad, material va usullar, natijalar, xulosalar, kalit so’zlar. Ular, shuningdek, uch tilda tuz-
iladi.

Ilmiy maqolani loyihalashga umumiy talablar.
Maqolada quyidagilar bo’lishi kerak:
- qisqa kirish (alohida emas),
- tadqiqotning maqsadi,
-materiallar va tadqiqot usullari
- tadqiqot natijalari va ularni muhokama qilish
- xulosa

Oxirida muallifning telefon raqamini ko’rsatishi kerak, u bilan tahririyat bilan ish olib borish mumkin bo’lishi
ucun.
Maqolalarning mazmuniga javobgarlik mualliflarning zimmasidadir.
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К СВЕДЕНИЮ АВТОРОВ
СТАТЬИ ПРИНИМАЮТСЯ ТОЛЬКО ОФОРМЛЕННЫЕ

В СТРОГОМ СООТВЕТСТВИИ С ПРИВЕДЕННЫМИ ПРАВИЛАМИ!

ПРАВИЛА ОФОРМЛЕНИЯ СТАТЕЙ
Журнал «Вестник Ташкентской медицинской академии» выходит с периодичностью 1 раз в 2 месяца.  В

журнал принимаются статьи сотрудников вузов и медицинских центров республики, а также специалистов
из ближнего зарубежья.

Статья должна быть набрана на компьютере в программе Word. Поля: верхнее и нижнее 2 см, левое 3
см, правое 1,5 см. Основной шрифт Times New Roman,  размер шрифта основного текста 14 пунктов, 
межстрочный интервал полуторный, выравнивание текста по ширине, абзацный отступ (красная строка) 
1,5 см. Статья должна быть сохранена в формате РТФ.

Нумерация страниц не ведется. Рисунки внедрены в текст. Каждый рисунок должен иметь подпись под
рисунком и ссылу на него в тексте.

Ссылки на литературу в квадратных скобках [1,2] в соответствии с пристатейным списком литерату-
ры, который составляется в АЛФАВИТНОМ порядке, сначала русскоязычные, затем иноязычные источники.
Список литературы оформляется согласно требованиям ГОСТ.

В журнале Вестник ТМА имеются рубрики:
«Новые педагогические технологии»,
«Обзоры»,
«Экспериментальная медицина»,
«Клиническая медицина»,
«Гигиена, санитария, эпидемиология»,
«Помощь практическому врачу»,
«Трибуна молодых».

Объем обзорных статей – до 20 страниц, список использованной литературы – 40-50 источников. Объем
аннотаций на трех языках (узбекском, русском, английском) к обзорным статьям не должен превышать 0,3-
0,5 страницы, с ключевыми словами (3-5).

Объем статей, предназначенных для публикации в рубриках «Экспериментальная медицина»,
«Клиническая медицина», «Санитария, гигиена, эпидемиология» (собственный материал) – 9-12 стра-
ниц, список литературы – не более 12-15 источников также в алфавитном порядке. Аннотации к статьям,
содержащим собственный материал, должны быть структурированными, т.е. содержать (кратко): цель, ма-
териал и методы, результаты, выводы, ключевые слова. Оформляются также на трех языках.

Общие требования к оформлению научной статьи.
В начале статьи с выравниванием названия статьи по центру указываются с красной строки:
- номер по Универсальной десятичной классификации (УДК)
- название статьи на том, языке, на котором написана статья,
- фамилия и инициалы автора,
- название организации, в которой выполнялась работа.
Далее в той же последовательности информация приводится на русском и английском языках.
Статья должна содержать:
- краткое введение (не выделяется),
- цель исследования,
- материалы и методы исследования,
- результаты исследования и их обсуждение,
- заключение,
- выводы,
- литература.

В конце следует указать номер телефона автора, с которым можно будет вести редакционную работу.

Авторы несут ответственность за содержание статьи.


