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Revmatizm vaJ irsi kollagenozlari olan usaqlarin bazi biokimyavi
gostaricilorinin miiqayisasi

Xiilasa

Usaqlarda revmatizm vo irsi kollagenozlar, osason, birlosdirici toxuma zodolonmalori ilo
saciyyalonon miirakkab irsi vo ikincili xastoliklordir. Bu xostsliklor orqanizmdo metabolik proseslorin
pozulmasina sabab olur. Belo proseslar bir sira biokimyavi gostaricilords 6z oksini tapir. Icmalda bir
cox elmi odabiyyat monbolorinin tohlilino osaslanaraq, revmatizm vo irsi kollagenozlar zamani
kollagen miibadilosinin miihiim markeri olan oksiprolinin, birlogdirici toxumanin asas komponenti
sayilan glilkkozaminglikanlarin vo iltihab markerlorinin rolu miioyyonlosdirilmisdir. Aparilan tohlillor
gostarir ki, bu xastoliklor zamani kollagenin pargalanmasi ilo slagodar olaraq qanda oksiprolinin vo
qlilkkozaminglikanlarin saviyyesinin artimi miisahids olunur. Xiisusils irsi kollagenozlar zamani bu
gostaricilorin doyisikliklori daha davamli olur. Revmatizm zamani osason koskin faza ziilallarinin
artmasi bas verdiyi halda, irsi kollagenozlar zamani birlagdirici toxumanin metabolik pozgunlugu ilo
olagali gostaricilordo doyisikliklor miisahido olunur. Lakin aparilan tohlillor gostorir ki, hor iki
xostolik zamani oxsar kliniki olamotlor bas verir. Mohz bu xastoliklor zamani biokimyavi
gostaricilorin - doyisikliklorindo  bas veron  forqlor  xostoliklorin  erkon  diagnostikasi,
prognozlasdirilmasi vo miialico taktikasinin daha diizgiin se¢ilmasine tominat yarada bilor.
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Comparison of some biochemical indicators in children with rheumatism
and hereditary collagenoses

Abstract

Rheumatism and hereditary collagenoses in children are complex hereditary and secondary
diseases characterized mainly by connective tissue damage. These diseases cause disruption of
metabolic processes in the body. Such processes are reflected in a number of biochemical indicators.
Based on the analysis of many scientific literature sources, the review identifies the role of oxyproline,
an important marker of collagen metabolism, glucosamine glycans, which are the main components
of connective tissue, and inflammatory markers in rheumatism and hereditary collagenoses. The
conducted analyses show that during these diseases, an increase in the level of oxyproline and
glucosamine glycans in the blood is observed due to the breakdown of collagen. Especially in
hereditary collagenoses, changes in these indicators are more persistent. While rheumatism is
characterized by an increase in acute phase proteins, hereditary collagenosis is characterized by
changes in indicators associated with metabolic disorders of connective tissue. However, the
conducted analyses show that similar clinical symptoms occur in both diseases. It is precisely the
differences in changes in biochemical indicators in these diseases that can ensure early diagnosis,
prognosis and more accurate selection of treatment tactics.

Keywords: connective tissue, collagen, rheumatism, hereditary collagenosis, oxyproline,
glucosamineglycan

Giris

Revmatizm vo irsi kollagenozlar usaglarda ciddi tibbi problemlor yaradan xastaliklor qrupuna
daxildir. irsi kollagenozlar genetik xostoliklordir vo nosildon-noslo autosom-ressesiv, autosom-
dominant vo X xromosomu il9 ilisikli otiiriiliir. Revmatizm iso ikincili kollagenozlara aid edilir vo
infeksiya naticasinda sonradan qazanilan autoimmun xastalikdir. Yaranma sabablori forqli olsa da,
hom revmatizm, hom do irsi kollagenozlarin kliniki gedisati oxsardir. Bu xostoliklor birlosdirici
toxumada yaranan qiisurlarla alaqoli olaraq inkisaf edir. Birlosdirici toxuma insan orqanizminin
timumi ¢akisinin 50%-1 togkil edir. Birlosdirici toxuma hiiceyrolordon vo hiiceyradonkonar matrisdon
togkil olunmusdur. Hiiceyrodonkonar matris su, kollagen, proteoqlikanlar, qeyri-kollagen
qlikoproteinlor, elastin ziilallar1 kimi maddslordon togkil olunmusdur. Kollagen birlosdirici
toxumanin 25-33%-ni toskil edir. Beloliklo, kollagen birlosdirici toxuma stromasinin torkib hissosidir
vo struktur biitovlilyliniin qorunmasinda miithiim ohomiyyoto malikdir. Homginin, kollagen
toxumalarin differensasiyasinda, homeostaz vo morfogenezdo miihiim rol oynayir. Kollagen
qurulusuna gors digoer ziilallardan forqlonir vo onun asas1 tropokollagendon ibarstdir. Tropokollagen
ti¢ alfa polipeptid zoncirdon ibaratdir. Bu zancirlor bir-birilo baglanaraq tiglii spiral qurulug amalo
gotirir. Kollagenin torkibindo 1000-don ¢ox amintursuya rast golino bilor. Lakin on osas lstiinliik
toskil edon amintursulara qlisin, prolin, hidroksiprolin vo hidroksilizin daxildir. ©sas amintursu
ardicillig1 glisin-prolin-X va ya qlisin-X-hidroksiprolindir. Burada X hor hansi bir amintursu ola biler,
lakin hor bir vaziyyatdo qlisin iiglincii movgedo yerlosir. Qlisin iiglincli movgedo yerlogsmasi,
molekulun {i¢lii spiral qurulusu omolo gotirmasine komok edir. Hazirda 28 ndv kollagen miioyyon
olunmusdur, lakin organizmdo kollagenin 5 névii daha ¢ox yayilmisdir. Insan orqanizmindo
kollagenin 90%-ni I tip toskil edir, dorido, damarlarda, votorlorda, siimiiklordo vo daxili orqanlarda
rast golinir. II tip kollagen isa qigirdagin osas komponenti hesab olunur. III tip kollagen retikulyar
liflords, ozalolords vo qanyaradici orqanlarin trabekulalarinda, IV tip kollagen bazal tobaqgado, V tip
kollagen iso plasenta, sa¢ vo hiiceyro sothlorindo miioyyon edilmisdir (Rosa Neto vo b., 2024;
Ishikawa, 2025).

Hiiceyradonkenar matrisin digar vacib struktur komponenti proteoqlikanlardir. Birlosdirici
toxumanin quru ¢akisinin 30%-ni togkil edir. Qigirdagin mexaniki xiisusiyyatlorinin tomin
edilmosinds proteoqlikanlarin xiisusi rolu vardir. Proteoqlikanlar yoni qlikozaminglikanlar (QAQ)
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ziilalla birlogmis karbohidratlardan ibarat saxelonmoyaen struktura malikdir. Qlikozaminglikanlarin an
vacib novil hialuron tursusudur. Hialuron tursusu sinovial mayenin formalagsmasinda miihiim rola
malikdir. Homginin, goziin siisoyobonzaor cismindo, ilan zoharinds vo zalinin agiz suyunda hialuron
tursusuna rast golinir. Hialuron tursusunun asas xiisusiyyati su ilo birlagib gel omolo gotirmasidir ki,
bu da organizmo viruslarin vo bakteriyalarin daxil olmasinin garsisini alir. Hialuron tursusu darinin
nomlonmasini do tomin edir (Ofondiyev vo b., 2019).

Elastin da hiiceyradonkonar matrisin vacib ziilalt hesab olunur. Ancaq elastinds kollagendon forqli
olaraq hirdoksiprolin vo hidroksilizin kimi amintursulara rast golinmir. Elastindo rast golin osas
amintursu valindir. Elastinin fermentativ hidrolizi zamani hidrolizatda 2 forqli madds amalo golir.
Desmozin vo izodesmozin adlanan bu maddasler yalniz elastino moxsusdur. Elastinin do kollagendo
oldugu kimi tropoelastin formas1 vardir vo fibroblastlarda sintez olunur. Digor fibrilyar ziilallardan
forqli olaraq, elastin har iki istiqgamatds (enins vo uzununa) dartila bilir (Ofondiyev vo b., 2019).

Tadgiqat

Aparilan arasdirmanin asas moagsadi revmatizm va irsi kollagenozlar1 olan usaqlarin biokimyovi
gostaricilorinin miiayyanlosdirilmasi vo miiqayise edilmasidir. Clinki bu iki xastolik zamani kliniki
olamatlor oxsarliq toskil edir. Lakin kliniki olamotlor oxsar olsa da, biokimyovi gostaricilorin
doyisikliklorine osason xostoliklori bir-birindon ayirmaq miimkiindiir. Beloliklo miixtolif elmi
odobiyyat monbolorindon istifado edilorok, bu xostoliklorin patogenezi, kliniki alamatlori vo osas
biokimyovi gostaricilori miioyyonlosdirilmisdir.

Olkomizds revmatizmin bir ¢ox formalar1 usaqlarda yayilmisdir. Bu formalara koskin revmatik
qizdirma vo yuvenil idiopatrik artriti aid etmok olar. Kaskin revmatik qizdirma A qrupu Streptococcus
pyogenes ilo yoluxma noticasinds yaranan faringito qarsi autoimmun reaksiya noticosindo formalasir
(Sinitskaya vo b., 2024). Kaskin revmatik qizdirmanin diagnozu ii¢iin son zamanlarda Jones
meyarlarindan istifado olunur. Jones meyarlarina osason xastoliyin asas alamatlorino oynaq agrisi vo
sigkinlik, dorido sopkilar, iirok gqapaqlarinda ¢atismazliq, xorea vo qizdirma daxildir. Koskin revmatik
qizdirmanin 5-14 yas arasi usaqlarda yayilma tezliyi daha yiiksokdir. Ancaq bazi hallarda 2-3 yash
usaqlarda da xostoliyin ilkin hallari miisahido olunmusdur. Koskin revmatik qizdirmanin patogen
mexanizmlori miixtalifdir. CD4 T limfositlori aktivlosir, daha sonra B limfositlor torofindon igG va
IgM anticisimlori sintez olunur. Xostolikda iltihabi markerlor vo sitokinlor, asason do C-reaktiv ziilal,
interleykin-6 vo sis nekroz faktoru alfa (TNF-[]) miisahido edilir. Xostolorin qan zordabinda igG3
soviyyalori, saglam insanlara nisboton xeyli yiksolir. Belsliklo koskin revmatik qizdirmanin
patogenezinda IgG3-iin rolu vacibdir. Patogenlor vo insan ziilallar arasinda olan struktur oxsarligi,
insan ziilallarina qarst yonolon anticisimlorin aktivlogsmosino gotirib cixarir. Xostolords koskin
infeksiyadan 1-5 hofto sonra on ¢ox rast golinon olamotloro kardit, dorialt1 diiylinlor, Sydenham
xoreasi aiddir. Belo xastolorin 50-70 %-das amalo golon kardit, voziyyatin daha da agirlagsmasina sabab
olan genis zodolonmolarls 6ziinii gostorir. Ascoff cisimlori adlanan bu zodolonmolar iirok ozslasinin
iltithabina gatirib ¢ixarir. Artiq xastalik iralilodikca, mitral qapagin disfunksiyasinin artmasi ilo alaqeli
olaraq, sol madaciyin hipertrofiyasi miisahido olunur. Belslikls, koskin revmatik artritdon, revmatik
tirok xastaliyina kegid bas verir (Lorenz vo b., 2024; Nickell vo b., 2025).

Diinyada toxminon 40 milyon insanin revmatik iirok xostoliyini dasidigi diisiiniiliir. Xroniki
revmatik iirok xostoliyi inkisaf etmokdo olan 6lkoalords, o ciimlodon Azorbaycanda miihiim ictimai
saglamliq problemidir. Avstraliyada aparilan arasdirmaya osason, koskin revmatik artriti olan
xostolords rentgendo iiroyin xarakterik genislonmasi miioyyon olunmusdur. Digor oxsar arasdirmaya
g0ra, molum olmusdur ki, agir revmatik iirok xastaliyi olan soxslords iirok gapaqlarmin borpasi {igiin
50% xostada carrahi yol istifade olunmusdur. Koskin revmatik qizdirmanin digor kliniki olamatlori
osason dizlor, dirsoklor, ol vo ayaq biloklori kimi daha bdyiik oynaqlar1 shats edir. Bu oynaqlarda agri
doyiskon xarakterlidir vo ii¢ hoftodon artiqg davam etmir. Darialt1 diiyiinlor iso bu xastoliyin daha az
rast golinon olamotidir. Belo diiyiinlor dori altinda agrisiz, horakotli vo mdhkom hiss olunur.
Diiytinlorin 6lgtilori 0,5-2 sm olur vo adoton, agir karditlo olagolondirilir. ©sason bas dorisinin
arxasinda, oynaqlarda va fogaralords miisahids olunur. Eritema marginatum iso xastalorin 6%-das rast
galinon qirmizi, qasinmayan, kecici sapkilardir. Sopkilors “halqali eritema” da deyilir. Bels sopkilori
tiind dorili usaqlarda askar etmok daha ¢atindir. Sopkilar, asason, gdvdodo miisahids olunur vo istilik
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totbiqi ilo induksiya edils bilor. Xostalik zamani xorea, adaton, bazal qanqliyalara tasir edon autoim-
mun reaksiya ilo baghdir. Xorea kaskin revmatik qizdirma diagnozu qoyulmus usaglarin 10-30%-do
rast golinir. Uz vo otraflarin qeyri iradi haraketlori, nitqin pozulmasi va ozalo zoifliyi ilo xarakterizo
olunur. Homg¢inin, bu usaqlarda psixoloji doyisikliklar, xiisusilo hiperaktivlik vo qiciglanma miigsahido
olunur. Bu hal oglanlara nisbotds qizlarda daha ¢ox rast golinir (Carapetis vo b., 2016; Lorenz vo b.,
2024).

Olkomizda revmatizmin digar genis yayilmis formasi Yuvenil ideopatrik artrit (YIA) adlanir. Bu
xostolik 16 yasa qodor usaqglarda rast golinon, xroniki birlogdirici toxuma xostaliklorinin on ¢ox
yayilmig qrupudur. Xostolors vo onlarin ailalorine saglamliq, sosial vo iqtisadi ¢otinliklor yaradir.
Kliniki slamatlorin heterogenliyina gore xastoliyin diaqnozu ¢atin qoyulur. Bunun ii¢lin xostonin
fiziki miiayinesi aparilir, ailosindon otrafli anamnez toplanilir vo diagnostik testlor aparilir (Romano
vo b., 2025).

Beynolxalqg Revmatologiya Assosiasiyasinin tosnifat meyarlarina osaslanaraq, xostolori
tosirlonmis oynaqlarin sayina, romatoid factor (RF) pozitivliyino vo insan leykosit antigenino goro
yeddi formas1 miioyyonlogdirilmisdir. ©On ¢ox rast goalinon formalar oliqoartikulyar artrit, romatoid
faktor (RF)-monfi poliartrit, RF-miisbat poliartrit, psoriatik artrit, sistemli artritdir. ©n genis yayilmis
forma sistemli yuvenil ideopatrik artritdir. Bu xostolik ilk dofo Ser George Frederic torofindon
miloyyan edilmisdir. Xostalik hor iki cinsds eyni tezlikdo bas verir vo adoton, 1-5 yas arasi usaqlarda
rast golinir. Kliniki olamatlora qizdirma, sopki, artrit, hepatomeqaliya vo serozit daxildir. Xostolik
zamani usaqglarda eritrositlorin ¢okmo siiratinin, C-reaktiv ziilalin, trombositlorin vo neytrofillorin
miqdarinda artma miisahide olunur (Sun vo b., 2026; Nigrovic va b., 2018).

Beloliklo, YIA-da xostoliyin aktivliyini miioyyon etmak iigiin istifado olunan biomarkerlora C-
reaktiv protein (CRP) vo eritrositlorin ¢okma siirati (ECS) daxildir. CRP, makrofaqlar vo T-limfositlor
torofindon IL-6 ifraz edildikdon sonra ekspressiyasi artan qaraciyer monsoli koskin fazali ziilaldir.
Onun saviyyosi iltihab basladigdan bir ne¢s saat sonra artmaga baslayir. Artiq 1-3 giin sonra soviyyasi
maksimuma catir. Bu ziilalin plazmadan yarimxaricolma dovrii 19 saatdir. Buna asason do, CRP
soviyyasi koskin faza reaksiyasini daha doqiq oks etdirir. Lakin CRP-nin yoluxucu vo ya qeyri-
infeksion iltithab1 forqlondirmok iiciin kifayot gqodor spesifik deyil. Buna goro do, xostolordo
eritrositlorin ¢okmao siiroti miioyyonlosdirilir. ECS toyini gqanin 1 saat orzindo sakit voziyyotdo
saxlanilmas1 zamani eritrositlorin ¢okdilyli mosafonin dl¢iilmasi ilo aparilir. Xostoliyin gedisini
miloyyonlogdirmok {igiin istifado olunan digor vacib biomarkerloro S100 ziilallar1 vo matris
metalloproteinaza 3(MMP-3) daxildir (Ahn, 2020). S100 ziilallar1 kalsium homeostazinin, enerji
miibadilesinin, ferment aktivliyinin, hiiceyra bdyiimosinin tonzimlonmosinds rolu olan iltihab
oleyhina kalsium birlosdiran ziilal sinifidir. YIA-da on ¢ox istifads olunan ziilallara S1I00A8, S100A9
vo S100A12 aiddir. Qan serumunda vo sinovial mayedo artan S100A8-S100A9 vo SI100A12
zilallarinin saviyyaslorinin artmasi xastaliyin aktivliyi ils alagelidir, xastalik faaliyyatinin monitoringi
zamani vacib biomarker kimi istifads oluna bilor. MMP-3 hiiceyrodankonar matrisin par¢calanmasinda
istirak edon fermentdir. Artrit zamani bu ferment qigirdaq vo stimiiklorin deqradasiyasina sabab olur.
Buna osason MMP-3 aktivliyinin artmasi xostoliyin gedisini miioyyanlosdirmok {i¢iin faydali
biomarker kimi istifads oluna bilor (Wojdas vo b., 2021; Pardeo vo b., 2017).

Revmatik xostoliklordon bagqa birlosdirici toxumanin strukturuna tosir edon genetik monsoli
pozgunluqlar, yoni irsi kollagenozlar da mévcuddur. Irsi birlosdirici toxuma xostoliklori DNT
soviyyasindo 45-don ¢ox mutasiyanin yaranmasi ilo olagolidir. Bu xostoliklor miixtalif kliniki
olamatlorls 6ziinii gostorir. Kollagends bas veron pozulmalar, adoton, amintursu zoncirindoki glisin
amintursusunun daha boyiik 6l¢iido olan basqa amintursu ilo ovozolunmasi noticosindo bag verir.
Aragdirmalar noticosindo molum olmusdur ki, 6lkomizds irsi kollagenozlarin 3 novii daha c¢ox
yayllmigdir. Bunlara marfan sindromu, natamam osteogenez vo {royin mitral qapaginin
prolapsiyasinin ailovi pozulmasi daxildir. Marfan sindromu 15-ci xromosomun uzun qolunda
yerlogon fibrillin-1(FBN1) geninds bas veran heteroziqot mutasiyalar sobobindon yaranan genetik
xostolikdir. Homginin, xastoalik fibrillin-2(FBN2) geninds bas veron mutasiyalarla bagl olaraq yarana
bilor. Fibrillinlor struktur funksiyasini hayata kegiron yiiksok molekullu hiiceyrodonkonar matris
ziilallarindandir. Xastaliyin kliniki olamatlori tirok-damar, g6z vo dayaq-haraket sistemini ohats edir.
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Kliniki olamatlorin ortaya ¢ixma miiddoti fordlordo miisyyon sobabloro géra doyise bilor. Miialico
olunmazsa, xastolorin orta 6mrii 40 il hesab olunur. Usaqlar xostolik riskino géro 3 kateqoriyaya
boliiniir: ¢ox yiiksok risk, yiiksok risk vo orta risk. Kliniki alamatloro osason risk qruplar
miloyyanlogdirilir. Osason aorta genislonmosino, mitral qapaq prolapsiyasina, agciyor arteriyasinin
genislonmosing vo siimiik deformasiyalarina géro miioyyanlosdirilir (Marelli vo b., 2023; Rosa Neto
vo b., 2024).

Marfan sindromu zamani iirok-damar sisteminda bir ¢cox doyisikliklor bag verir. Xiisusilo aortanin
geniglonmasi, proksimal agciyor arteriyasinin genislonmasi vo aorta qapaginin disfunksiyasi
miisahido olunur. Xostolik zamani gézdo on ¢ox yaranan problemlor i¢orisindo miyopiya istiinliik
toskil edir. Todqiqatlor naticesinds malum olmusdur ki, bazi xastolorde ¢opgozliilik vo qlaukoma
migahids olunub. Skelet sistemi ilo bagli rast golinon kliniki slamatlor miixtalifdir. Belo xostolorin
tizlori dar, anormal qulaq qigirdaqlari, dar damaq vo dislor six olur. Otraflarin uzunlugu ilo gévdo
Olclisii arasinda nozoragarpacaq doracodo geyri-miitonasiblik miisahido olunur. Xostolorin 63%-don
coxunda 10 doracoya godor skolioz yaranir. Xiisusilo boyiimo dovriinds skolioz siiratlo inkisaf edir.
Homginin, belo xastalords azolo zoifliyi miisahide olunur. Bazi xastolords oynaqlarin, xiisuson do
barmaqlarin horokotliliyi azalir. Marfan sindromunun digor kliniki olamatlori dorido bas veron
doyisikliklordir. Xastalorde dorinin uzanmasi, gobak yirtig1, qasiq yirtig1 va qarin 9zalslorinin diastazi
bas verir. Kifayot qodor gida gobul olunsa da, xastalords azolo vo yag ehtiyatlarinin ¢atismamazligi
miisahido olunur (Marelli vo b., 2023).

Irsi kollagenozlarm digor yayilmis formasi siiso siimiik xostoliyi kimi do adlandirilan natamam
osteogenezdir. Hor 15000-20000 dogulan 1 usagda rast golinan irsi birlesdirici toxuma xostaliyidir.
Xostoliyin kliniki olamatlori miixtolifdir. Belo usaqlarda gézdo mavi sklera, esitmo itkisi, dis
quisurlari, kovrok stimiiklor vo timumilikdo siimiik deformasiyalart miisahido olunur. Natamam
osteogenez adoton COL1A1 vo COL1A2 genlorindoki mutasiyalarla olagalidir. Xostoliklo bagli bu
giino qadar 1500-don ¢ox mutasiya miioyyan edilmisdir (Pandit vo b., 2025; Gazzotti va b., 2024). ilk
dofo olaraq 1979-cu ilds Sillence vo Danks klinik vo genetik xiisusiyyatlorino osason natamam
osteogenez xostoliyinin 4 formasini miioyyonlogdirmisdir. Ancaq bu tosnifat qobul edilmomisdir.
Daha sonra Beynolxalq Skelet Displaziyalar1 Comiyyati torofindon natamam osteogenezin daha
uygun tosnifati verilmisdir. Bu tasnifata asasan I tip forma on yiingiil forma hesab olunur va gozlords
mavi sklera ilo xarakterizo olunur. Bu tip xostolordo normal boy, minimum soviyyado siniqlar vo
stimiik deformasiyalar1 miisahido olunur. Lakin xastolorde miioyyon funksional mshdudiyyatlor
yaranir. Belo ki, osason uzun borulu siimiiklords vo foqorolords siniqlar miisahido olunur. Siniglar bel
agrisia vo skolioza sobob olsa da, xostolik miialicoya yaxsi cavab verir. II tip on agir forma olub,
dogusdan sonra yaranan ¢oxsayli siniglar vo tonoffiis yollarinda bas veron agirlagsmalar sobobi ilo
korponin Oliimii ilo naticalonir. III tip agir fosadlara sabab olur, xiisusilo ¢ox kigik boy, ligbucaq
formali Uiz, kifoz va skolioz ilo 6ziinii gostarir. IV tip forma 1so orta agirligda forma olub, xastalar alil
arabasindan asili voziyyato diisiir. Siimiik siniqlar1 natamam osteogenezin an asas kliniki alamatidir.
Siniglar minimal travma ilo slagsli olaraq bas vers bilor. Siniglar asason uzun borulu siimiiklorin
diafiz hissasinda bas verir (Gokmen va b., 2024; Yu va b., 2023).

Bu xostoliklordon basqa nisboton daha az rast golinon forma mitral qapaq prolapsiyasinin ailovi
pozulmasidir. Bu xastolik ohali arasinda 2-3% rast golinon irsi iirok xastaliyidir. Xostolik kollagen,
proteoqglikanlar kimi hiiceyrodonkonar matrisin vacib strukturlarinin c¢atismazhigi ilo yaranir
(Delwarde vo b., 2023). Mitral qapaq sol qulagcigr sol madacikdon ayirir. O qapaq voragalori vo
gapaqalti hissolordon toskil olunmusdur. Mitral qapaq hamilsliyin 5-ci vo 8-ci hoftolori arasinda
formalagir. Formalagma prosesinds kollagen va elastinlo zongin hiiceyrodonkonar matris tobagalari
omoalo golir. Mitral qapaq varagolori ii¢ tobaqadon ibaratdir: atrialis, spongioza vo fibroza. Birinci
tobago kollagen liflordon va elastinden ibaratdir. Iki toboqo arasinda glikozaminglikanlarla zongin
olan birlosdirici toxuma tobogosi olan spongioza yerlosir. Xiisusilo I vo III tip kollagenlor mitral
qapaqda istiinliik toskil edir. Homginin, burada V tip kollagens dos rast golinir. III tip kollagenin [11
zancirlori 2q24.3-q31 xromosomunda yerlason tip III-[]1 geninds kodlagmisdir. Bu gen 52 ekzondan
ibarat olub, uzunlugu 44 kb-dir. Belsliklo, mitral qapaqda kollagen istiinliik toskil etdiyi {i¢iin,
kollagenin strukturunun doyisikliyi mitral qapaq prolapsiyasinin pozulmasina sobab olur. Forqli
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ailolor lizorinds aparilan aragsdirmalar naticosinda bu xostaliyin irson kec¢diyi miioyyanlosdirilmisdir.
Xiisusilo autosom dominant yol iistlinliik taskil edir. Homg¢inin, matris metalloproteinaza-3 geninin
polimorfizmi ilo alagoali olaraq mitral gapaq prolapsiyasinin pozulmasi bas vero bilor. Eyni zamanda
fibrillin-1 geninin vo COL3A1 geninin polimorfizmi do xostoliyo sobob olur. Mitral qapaq
prolapsiyasiin pozulmasi bir ¢ox hallarda digor irsi birlosdirici toxuma xostaliklori zamani miigahido
olunur. Xiisusilo Marfan sindromu, natamam osteogenez, Ehlers- Danlos sindromu, Loeys-Dietz
sindromu ilo bagl olaraq yaranir (Chou va b., 2004; Guicciardi va b., 2024).

Aydin oldugu kimi, irsi kollagenozlarda birlogdirici toxumanin vacib komponeneti olan
kollagenin metabolizminin dyronilmasi vacibdir. Kollagenin deqradasiya mshsullari miixtalif bioloji
mayelords (qan, sidik, sinovial maye) miioyyanlogdirilir. Kollagenin metabolizmin gostaricilorinden
on mithiimii hidroksiprolindir vo bu prosesdo marker kimi istifads oluna bilar. Sorbast hidroksiprolin
mohz kollagen pargalanmasi prosesinin gostaricisidir. Peptidlo birlogmis formasi iso hom kollagenin
parcalanmasi, hom do sintezi prosesini miioyyonlosdirir. Erlix reagentindon vo 550 nm-ds
kolorimetrik iisuldan istifado etmoklo hidroksiprolini toyin etmok miimkiindiir. Bu {isul hotta
mikroqram 6l¢iilii niimiinalords bela doqiqlikle hidroksiprolinin miqdarini toyin etmoays imkan verir.
Hiiceyrodonkenar matrisin digor bir vacib komponeneti olan qlikozaminglikanlar biokimyavi
gostarici kimi istifade oluna bilar. Birlosdici toxuma xastoliklori zamani hiiceyradenkonar matrisin
biitovliiyli pozuldugu tigiin glikozaminglikanlarin pargalanma vo sintez prosesi siiratlonir. Beloliklo,
biokimyovi gostorici kimi istifado olunmasi miihiim shomiyyot kosb edir (Tush vo b., 2019).

Notica

Aparilan aragsdirmalardan molum olur ki, usaqlarda revmatizm va irsi kollagenozlar zamani kliniki
olamatlordo miioyyon bir oxsarliq vardir. Hom irsi, hom dos ikincili kollagenozlarin diagnostikasinda
bir sira biokimyovi gostoricilorin miqdariin toyin olunmast hor iki xostoliyi bir-birindon
forglondirmak {iciin tominat yarada bilor.
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