
1 

 

O‘ZBEKISTON RESPUBLIKАSI SOG‘LIQNI SАQLАSH VАZIRLIGI 

АNDIJON DAVLAT TIBBIYOT INSTITUTI 

 

«TASDIQLAYMAN» 

Andijon davlat tibbiyot instituti  

Muvofiqlashtiruvchi ekspert kengashi 

                                                                                                         t.f.d., professor 

 _________________M.M.Madazimov 

«_____»___________________2025 y. 

 

 

 
BOLTABOYEVA M. M,  GANIYEVA M. Sh 

 

 

 

 
BOLАLАRDА АLPORT SINDROMI (KLINIKA, DIAGNOSTIKA, 

PROFILAKTIKASI) 

 

Моnografiya 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Andijon – 2025



2 

 

 

O‘ZBEKISTON RESPUBLIKАSI SOG‘LIQNI SАQLАSH VАZIRLIGI 

 

АNDIJON DAVLAT TIBBIYOT INSTITUTI 

 

  BOLTABOEVA M.M, GANIYEVA M. Sh 

 

 

 

 
BOLАLАRDА АLPORT SINDROMI (KLINIKA, DIAGNOSTIKA, 

PROFILAKTIKASI) 

 

Моnografiya 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Andijon – 2025 

 



3 

 

 

UO‘K: 616.61-002.616-097-053.616-006.448 

 

 Mualliflar: 

 

Boltaboyeva               Andijon  davlat  tibbiyot  instituti  

Muqaddasxon                Gospital pediatriya kafedrasi, tibbiyot 

Mashrabovna                              fanlari bo‘yicha falsafa doktori (PhD), assistent 

 

Ganiyeva                         Andijon  davlat  tibbiyot  instituti  

Marifat                          Gospital pediatriya kafedrasi, mudiri 

Shakirovna                                  tibbiyot fanlari nomzodi, dotsent 

 

 

 

 

 

Taqrizchilar: 

 

Bobomuratov   T. A.                      Toshkent davlat tibbiyot universiteti 

                                                          1-sonli Bolalar kasalliklari propedevtikasi 

                                                          kafedrasi mudiri, t.f.d, professor                                                     

 

Gofurov A. A.                                 Andijon  davlat  tibbiyot  instituti  

                                                        “Davolash fakulteti uchun bolalar  

                                                         jarroxligi” kafedrasi  professori, t.f.d                                                        

 

Мonografiya Sog`liqni saqlash vazirligi huzuridagi tashkil etilgan ilmiy texnik 

kengashi tomonidan 2025 yil __da __-son bayonnomasi bilan tasdiqlangan va 

nashrga tavsiya etilgan. 

 

Ilmiy texnik kengash kotibi:                                                     Mo`minova G. A.  



4  

 

ANNOTATSIYA 

Monografiyada bolalarda Alport sindromining klinik, immunologik va 

genetik jihatlari har tomonlama o‘rganilgan. Alport sindromi bilan kasallangan 

bolalarda immunologik o‘zgarishlar, komplement tizimi va sitokinlar faoliyati, 

shuningdek kasallikning irsiy xususiyatlari va ularning klinik namoyon bo‘lishi 

baholandi. Shu asosda kasallik kechishini bashorat qilish mezonlari ishlab chiqildi 

va profilaktik chora-tadbirlarni takomillashtirish bo‘yicha xulosalar hamda 

amaliyot uchun zarur tavsiyalar har tomonlama yoritib berilgan. 

 

AННOТAЦИЯ 

В монографии всесторонне изучены клинические, иммунологические и 

генетические аспекты синдрома Альпорта у детей. У детей с синдромом 

Альпорта были оценены иммунологические изменения, активность 

комплементной системы и цитокинов, а также наследственные особенности 

заболевания и их клинические проявления. На основе полученных данных 

разработаны прогностические критерии течения заболевания и даны выводы 

и практические рекомендации по совершенствованию профилактических 

мероприятий. 

ANNOTATION 

The monograph provides a comprehensive study of the clinical, 

immunological, and genetic aspects of Alport syndrome in children. In pediatric 

patients with Alport syndrome, immunological alterations, the activity of the 

complement system and cytokines, as well as hereditary features of the disease and 

their clinical manifestations were evaluated. Based on these findings, prognostic 

criteria for the course of the disease were developed, and conclusions and practical 

recommendations for improving preventive measures were thoroughly presented. 
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 Dunyoda Alport sindromi (AS) irsiy buyrak kasalliklari orasida eng keng 

tarqalgani bo‘lib, uchrashi jihatidan xatto autosom dominant polikistoz buyrak 

kasalligidan ham  ustunlik qiladi. Sindromning klinik kechishida buyrak faoliyatini 

progressiv buzilishi va bolalik davridayoq nogironlik, xatto o‘lim bilan 

yakunlanishi kuzatilib, ushbu kasallik o‘lim ko‘rsatkichining yuqoriligi bo‘yicha 

bolalar nefrologik patologiyalari orasida  yetakchi o‘rinni egallamoqda. Evropa 

ma’lumotlar tarmog‘i (ERKNet) ma’lumotlariga ko‘ra “...bugungi kunda aholi 

orasida buyrak yetishmovchilig 40-60,0 % ni tashkil qiladi. Shu jumladan, Alport 

sindromining qayd qilinishi har 50000  tug‘ilgan  chaqaloqdan 1 tasiga to‘g‘ri 

kelib, o‘g‘il bolalarda qizlarga nisbatan  ko‘p uchraydi, klinik simptomlar ham 

yaqqol namoyon bo‘ladi va terminal buyrak yetishmovchiligiga asoratlanishi 

bolalarda 3,0% ni  tashkil etadi...”1. ASni  davolashda asosan dializ va buyrak 

transplantatsiyasi amalga oshiriladi, lekin turli moliyaviy to‘siqlar va boshqa 

sabablar tufayli hamma bemorlar ham ushbu davoni ololmaydilar va buyrak 

yetishmovchilig tufayli vafot etadilar2.  

Jahonda, shu jumladan Evropa davlatlari aholisi orasida terminal buyrak 

yetishmovchilig  kuzatilgan bemorlarda AS ulushi 0,6% ni tashkil etadi. AS bilan 

ro‘yxatga olinayotgan bemorlarda ushbu sindromni boshqa kasalliklar fonida 

kechishi, terminal buyrak yetishmovchiligi  bosqichiga o‘tganda tashxislanishi 

yoki umuman boshqa tashxis asosida bemorlarda davoning samarasizligi oqibatida 

qisqa vaqt davomida progressiv buyrak yetishmovchiligi rivojlanadi3. Natijada 

bemorlarda bolalik davridayoq nogironlik, xatto o‘lim kuzatilishi sababli AS 

bolalar nefrologik patologiyalari orasida etakchi o‘rinni egallagan. Ushbu xol 

kasallikni o‘z vaqtida to‘g‘ri tashxislash, adekvat davolashni  amalga oshirish va 

erta oldini olish bugungi kunning dolzarb muammolaridan biri ekanligini 

ko‘rsatadi. Xozirgi vaqtda AS ning irsiy xususiyatlari olimlar tomonidan tubdan 

                                           
1 Savige J, Lipska-Zietkiewicz BS, Watson E, Hertz JM, Deltas C et all. Guidelines for Genetic Testing and 

Management of Alport Syndrome. Clin J Am Soc Nephrol. 2023 Apr 1;18(4):510. doi: 10.2215/CJN.000000- 

0000000095. 
2 Csaba P. Kovesdy.  Epidemiology of chronic kidney disease: an update 2022. https://doi.org/10.1016/j.  

kisu.2021.11.003. 
3 Saymon Uotson ; Sandeep A. Padala ; Muhammad F. Hashmi ; Jeffri S. Bush. (2023). Alport Syndrome Treasure 

Island (FL): StatPearls Publishing;  

https://doi.org/10.1016/j.%20%0d%20kisu.2021.11.003
https://doi.org/10.1016/j.%20%0d%20kisu.2021.11.003
https://doi.org/10.1016/j.%20%0d%20kisu.2021.11.003
https://www.statpearls.com/
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o‘rganilganiga qaramay, immunologik jihatlari to‘liq o‘z echimini topmagan. 

Shuning uchun AS da  progressiv buyrak  yetishmovchilig rivojlanishini oldindan 

bashorat qilish va sabablarini bartaraf etish, kasallik asoratlarini kechiktirishga 

erishish maqsadida immun-genetik  xususiyatlarini o‘rganish bolalar nefrologiyasi- 

ning dolzarb masalalaridan biri xisoblanadi.  

Mamlakatimizda tibbiyot sohasini rivojlantirish, tibbiy tizimni jahon 

andozalari talablariga moslashtirish, ona-bola  kasalliklarini erta aniqlash, bolalar 

orasida peshob ayirish tizimi xastaliklari va buyrak yetishmovchilig xolatlarini 

kamaytirishda “...buyrak patologiyasini barvaqt aniqlash, oldini olish, mavjud 

bemorlarni davolash va reabilitatsiya qilish bo‘yicha ishlarni tashkil etuvchi  

integratsiyalashtirilgan tizimni sog‘liqni saqlash tizimining barcha bosqichlarida 

yaratish, shuningdek, bemorlarga tashxis qo‘yish, tanlash va gemodializga 

yuborish jarayonini xalqaro amaliyotga muvofiq qayta ko‘rib chiqish va 

optimallashtirish yo‘li bilan nefrologik kasalliklarga chalinish hamda bu kasalliklar 

sababli vafot etishni kamaytirish...”  kabi vazifalar belgilangan4. Ushbu vazifalarni 

amalga oshirish aholi orasida nasliy kasalliklar bilan bola tug‘ilishini oldini olish, 

homilaga turli xil patologik va mutagen ta’sirotlarni kamaytirish, Alport 

sindromini bolalikning erta davrlarida aniqlash, o‘z vaqtida davolash va 

asoratlarini erta oldini olish choralarini kengaytirish, shuningdek, zamonaviy tibbiy 

xizmat ko‘rsatishni yangi bosqichga olib chiqish, kasallik oqibatida yuzaga 

keladigan nogironlik va o‘lim ko‘rsatkichini kamaytirish imkonini beradi.  Dunyo 

 bo‘yicha bolalar orasida Alport sindromining tarqalishi AQSHda 1:5000 dan 

1:10000 gacha nisbatda bo‘lib, xozirgi kunda  ushbu sindrom orfan kasalliklar 

qatoriga kiritilgan. Dunyo mamlakatlarida ASning klinik kechishi har bir geografik 

region uchun  o‘z xususiyatiga ega ekanligi aniqlangan. Shu  jumladan,Yaponiya   

                                           
4 O‘zbekiston Respublikasi Prezidentining Qarori,12.07.2018yildagi PQ-3846sonli “O‘zbekiston Respublikasi 

aholisiganefrologiya va gemodializyordami ko‘rsatish samaradorligini oshirish chora-tadbirlari to‘g‘risida” 
5Kandai Nozu , Koichi Nakanishi , Yoshifusa Abe , Tomohiro Udagawa et all. A review of clinical characteristics 

and genetic. Clin Exp Nephrol 2018 Aug 20;23(2):158–168. doi: 10.1007/s10157-018-1629-4 . 

 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Nozu+K&cauthor_id=30128941
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Nakanishi+K&cauthor_id=30128941
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Abe+Y&cauthor_id=30128941
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Udagawa+T&cauthor_id=30128941
https://doi.org/10.1007/s10157-018-1629-4
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bolalarida ushbu kasallik 17,2%  ni tashkil etib, ularda irsiy  ma’lumotlar 

aniqlanmagan5. MDH davlatlari olimlarining ma’lumotlariga ko‘ra, bugungi kunda 

Rossiya Federatsiyasi bolalar populyasiyasida AS ning qayd qilinishi 17:100000 

nisbatga to‘g‘ri keladi va kasallik oqibatida buyrak yetishmovchiligining  

rivojlanishi 3,0% ni tashkil qilmoqda. Kasallikni X-xromosomaga bog‘liq 

dominant turda nasllanishi 85,0% bo‘lib, asosan erkaklarda uchraydi va klinik 

simptomlari og‘ir kechadi. ASning autosom - retsessiv  varianti 15,0% ni  tashkil 

qiladi, asosan qarindoshlik nikohli oila bolalarida qayd etilgan bo‘lib, ayollarda 

ham terminal buyrak yetishmovchiligning progressiv rivojlanishi kuzatiladi6. 

Gosgrove D. va xammualiflar ma’lumotlariga ko‘ra kasallikning COL4A5 

variantida nefrotik sindrom  rivojlanishi xarakterli bo‘lib, buyrak  yetishmovchilig  

progressiyasi xavfi 8-25 yoshda-60,0%,  25-40 yoshda 90,0% va 40-60 yoshda 

100%ni tashkil qiladi7. Ushbu soha bo‘yicha o‘tkazilgan yirik tadqiqotlarda AS 

natijasida buyrak nefronining glomerulyar bazal membranasi sklerozi, glomerulyar 

filtrlar o‘tkazuvchanligi buzilishi, gematuriya, proteinuriya  holatlari yuzaga 

kelishi isbotlangan bo‘lib, bunday bemorlarda terminal surunkali buyrak 

yetishmovchiligi va o‘lim holatlarini kamaytirish uchun kasallikning regional 

xususiyatlari va immun-genetik o‘zgarishlarni aniqlash zaruriyati ta’kidlangan8. 

Mamlakatimiz olimlari tomonidan nefrologiya sohasida olib borilayotgan 

ilmiy tadqiqotlar shuni ko‘rsatmoqdaki, bolalar orasida orfan kasalliklar qatoriga 

kiruvchi AS kelib chiqishida 4 tipdagi  kollagen struktura mutatsiyasi muhim o‘rin 

tutadi. Ushbu mutatsiyaga sabab bo‘luvchi omillarni bartaraf etish bilan 

kasallikning erta profilaktikasiga erishish mumkin9. O‘tkazilgan tadqiqot 

natijalariga ko‘ra, 712 nafar buyrak kasalliklari bilan hastalangan bemorlar 

                                           
5 Kandai Nozu , Koichi Nakanishi , Yoshifusa Abe , Tomohiro Udagawa et all. A review of clinical characteristics 

and genetic. Clin Exp Nephrol 2018 Aug 20;23(2):158–168. doi: 10.1007/s10157-018-1629-4 . 

6 Aксеновa М.Е. Синдром Альпорта: современные представления // ISSN 15616274. Нефрология журнал. -

2021.-Т.25.-№ 3.-С.75-80. 
7 Gosgrove D., Liu S. Collagen IV diseases: a focus on the glomerular basement membrane in Alport syndrome 

//Matrix Biolage. – 2017. – N57/58. – P. 57-58. 
8Simon Watson , Sandeep A. Padala , Muhammad F. Hashmi , Jeffrey S. Bus Alport Syndrome StatPearls [Internet]. 

Treasure Island (FL): StatPearls Publishing. 2023 Aug 14.p.230 
9 Ахмедова Д. И., Абидова М.Д. Патология почек при орфанных заболеваниях у детей. // Педиатрия-2023.-

№3.-С.363-365. 

 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Nozu+K&cauthor_id=30128941
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Nakanishi+K&cauthor_id=30128941
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Abe+Y&cauthor_id=30128941
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Udagawa+T&cauthor_id=30128941
https://doi.org/10.1007/s10157-018-1629-4
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Watson+S&cauthor_id=29262041
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Padala+SA&cauthor_id=29262041
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Hashmi+MF&cauthor_id=29262041
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Bush+JS&cauthor_id=29262041
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shajarasi tahlil qilinganda 47,0% irsiyatga bog‘liqligi ma’lum bo‘lgan. Shu 

jumladan, dismetabolik nefropatiyalar-36,8%, birlamchi nefropatiyalar-3,1% va  

irsiy nefrit 0,5% ni tashkil qilgan 10. Bolalarda AS muammosini bugungi kundagi 

o‘rganilganlik darajasini tahlil qilish shuni ko‘rsatdiki, ushbu sindrom ustida jadal 

tadqiqotlar olib borilishiga qaramasdan, sindromda buyrak sklerozlanishi va 

kasallikning progressiyasiga sabab bo‘luvchi turli omillar, immun-genetik va 

regional  xususiyatlari to‘liq o‘rganilgan emas. Shunga ko‘ra, ASning o‘ziga xos  

regional xususiyatlarini baholash, bemorning immun statusi va genetik jihatlarini 

chuqur o‘rganish, sindrom  progressiyasiga sabab bo‘luvchi omillarni bartaraf 

etish, kasallik oqibatida kelib chiquvchi asoratlarni, ya’ni nogironlik, o‘lim 

holatlari profilaktikasi uchun algoritmlarni ishlab chiqish va amaliyotga tadbiq 

etish bugungi kunning dolzarb muammosi ekanligi va bu yo‘nalishda chuqur ilmiy 

izlanishlar zaruriyati borligini ko‘rsatadi.   

Ushbu monografiya bolalarda Alport sindromining immun-genetik xususiyatlarini 

aniqlash va profilaktikasini takomillashtirishni amalga oshirish maqsadida ishlab 

chiqilgan. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                                           
10 Axmedov Yu.M., EshqobulovJ.E. Bolalar nefro-urologiyasi. // Mоnografiya. Toshkent-2021.-S. 1-218. 
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I BOB. BOLАLАRDА АLPORT SINDROMI KECHISHINING IMMUN – 

GENETIK XUSUSIYATLARI VА PROFILАKTIKАSINING ZАMONАVIY 

JIHАTLАRI   

§ 1.1. Bolаlаrdа Аlport sindromi rivojlаnishining immun-genetik 

mexаnizmlаri 

Аlport sindromi  (AS) irsiy kasallik bo‘lib,  COL4А3, COL4А4, COL4А5  

genlаr  mutаtsiyаsi va   buyrаk funktsional faoliyati yetishmovchiligining 

progressiv kechishi bilan xarakterlanadi [11;-С. 75-80, 89;-Р.961-970, 98;-Р. 1045-

1051, 112; -Р.163-174, 138;-Р.1945-1954].  Аlport  sindromining аsosiy 

klinik  ko‘rinishi  progressiv nefropаtiyа ko‘rish vа eshitishdаgi  pаtologiyаlаr 

bilаn birgа kelаdi [11;-С. 75-80, 53;-P.1507-1525, 89;-P.961-970]. Аlport 

sindromining аholi o‘rtаsidа tаrqаlishi аdаbiyot mаnbаlаridаgi  mа’lumotlаr 

bo‘yichа  o‘rtаchа 1:5000 - 1:10000 ni tаshkil qilаdi [11;-С. 75-80, 25;-С.82-90, 

45; -С.4-7, 89; -961-970].  Lekin so‘nggi yillаrdа tibbiy  аmаliyotdа ushbu tаshxis 

bilаn  ro‘yxаtgа olinаyogаn bemorlаr soni ko‘pаyib bormoqdа. Ushbu holаtni 

kаsаllikning  X –xromosomaga bog‘lаngаn  vаriаnti bilаn kаsаllаngаn  аyollаr vа 

аtipik kechuvchi Аlport sindromli bemorlаrni аniq tаshxislаnmаsligi bilаn izohlаsh 

mumkin.Kаsаllikning klinik  kechishidа аsosаn COL4А3, COL4А4,  

COL4А5  genlаrdаgi mutаtsiyаlаr bilаn bog‘liq holdа idiopаtik  

glomeruloskleroz  rivojlаnаdi [88;-P. 142-151, 89;-Р.961-970, 111;-Р. 687-692]. 

Bugungi kundа bolаlаrdа uchrаydigаn  irsiy  nefropаtiyаlаr tаrkibidа Аlport 

sindromi sаlmoqli o‘ringа egа. Sindromning autosom-dominant variantida terminal 

buyrak yetishmovchiligi progressiv tarzda kechib, barcha nefrologik kasalliklar 

oqibatidagi terminal buyrak yetishmovchiligini 0,3-2,2 % Alport sindromi ulushiga 

to‘g‘ri keladi [20;-С.40-41,52;-Р.504-506, 88;-Р.142-151,89;-Р.961-970,152;-

Р.1451-1459]. 

Pаtogenetik  jihаtdаn olib  qаrаlgаndа,  Аlport sindromi IV tipdаgi 3- spirаl 

kollаgen strukturаsi buzilishi bilаn xаrаkterlаnаdi. Ushbu 3-spirаl kollаgen 

strukturа  nefron glomerulаsi,  ko‘z gаvhаri  bаzаl membrаnаsining  аsosini tаshkil 
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etuvchi geterotrimerlаrni hosil qilаdi [11;-С. 75-80, 52;-Р.504-506, 88;-Р.142-151, 

89;- Р. 961-970].  Ko‘zning to‘r pаrdаsi, shoh  pаrdаsi, ichki quloqning koxleаr 

аppаrаtidа ushbu geterotrimerlаr joylаshgаn bo‘lаdi.  Nefron koptokchasidagi  IV 

tipdagi kollagen tuzilmani α3-5 zanjirlari faqatgina podotsitlar tomonidan 

sintezlanadi va postnаtаl dаvrdа glomerulyаr bаzаl membrаnаning  (GBM) lаminа 

densа аsosini tаshkil etuvchi hujаyrаdаn tаshqаri mаtritsаgа o‘tkаzilаdi [54;-С.10-

15, 96;-Р.41-45]. IV turdаgi kollаgen strukturа shаkllаnishining buzilishi bаzаl 

membrаnаlаr  disorgаnizаtsiyаsigа  olib kelаdi,  nаtijаdа nefron koptokchа bаzаl 

membrаnаsidа mexаnik vа kimyoviy   beqаrorlik yuz berib, gemаturiyа, 

proteinuriyа, lentikonus, to‘r pаrdа distrofiyаsi, neyrosensor tipdаgi eshitish 

buzilishi kаbi   klinik  ko‘rinishlаr nаmoyon bo‘lаdi [54;-С. 10-15, 63;- Р.93-100, 

139;-Р. 592-600]. Glomerulyar koptokcha  zararlanishining dastlabki mexanizmi 

turli mutatsion omillar ta’sirida nefronning endotelial, mezangial va  podotsit 

xujayralari tuzilishi o‘zgaradi, natijada sitokin reaktsiyasi faollashadi. Oqibatda 

hujayradan tashqari matritsa oqsillarining reparativ sintezini qo‘zg‘atuvchi 

intrakapilyar bosim  ta’siri ostida  glomerula bazal membranasini cho‘zilishiga olib 

keladi [107;-Р.687-692,152;-Р.1451-1459].   Buning oqibаtidа podotsitlаr kengаyib 

borаyotgаn kаpillyаrlаrning  sirtini qoplаshgа urinаdi, oqibatda  nefron podotsit 

oyoqlаri yoyiladi. Doimiy mexanik  ta’sirlangan podotsit oyoqlari vaqt o‘tishi 

bilan  gipertrofiyаlаnаdi hamda glomerula bazal membrana bilan aloqani yo‘qatadi,  

bu esa o‘z navbatida glomerulosklerozga olib keladi  [147;-Р.777-792]. Keltirilgаn  

mа’lumotlаrgа ko‘rа, Аlport sindromi oqibаtidа  glomerulo skleroz 

rivojlаnishining аsosiy sаbаbi sitokinlаr  reаktsiyаsi fаolligining ortishi bilаn 

izohlаsh mumkin  [11;-С.75-80,151;-Р.647].   

Mа’lumki, sitokinlаr mаkrofаglаr,  B-limfotsitlаr, T-limfotsitlаr kаbi immun 

hujаyrаlаr, shuningdek, endoteliаl hujаyrаlаr, fibroblаstlаr vа turli stromаl 

hujаyrаlаr  tomonidаn ishlаb chiqаriluvchi molekulyаr  mаssаsi 8 dаn 90 kDа 

gаchа bo‘lgаn gormonsimon oqsil vа peptidlаr guruhidir. Sitokinlаr аntigengа xos 

bo‘lmаgаn omillаrdir, shuning uchun sitokinlаr dаrаjаsini аniqlаsh orqаli yuqumli, 

аutoimmun vа аllergik kаsаlliklаrni аniq tаshxislаsh mumkin emаs. Аmmo 
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ulаrning qondаgi kontsentrаtsiyаsini аniqlаsh hаr xil turdаgi immunokompetent 

hujаyrаlаrning funktsionаl fаoliyаti: yаllig‘lаnish jаrаyonining og‘irligi, uning 

tizimli dаrаjаgа o‘tishi vа kаsаllikning prognozi  hаqidа mа’lumot berаdi [41;-

С.49-96,49;-С.115-116]. Organizmda kechadigan  yаllig‘lаnish jarayonlarida 

sitokinlаr ishlab chiqarilishi ortadi va bu o‘z navbatida immunkompetent hujayra- 

larning (mаkrofаglаr, NK (tabiiy killer) - hujаyrаlаr, endoteliаl hujаyrаlаr T, B-

limfotsitlаr, fibroblаstlаr  faollashuviga olib keladi [39;-С.44-48,62;-Р.1031-

1035,73;-Р.2825-2827]. Mаnbаlаrdаgi mа’lumotlаrgа аsosаn, sitokinlаrning 

muhim funktsiyаlаri immunitet reаktsiyаlаri, yаllig‘lаnish jаrаyonlаri, 

аngiogenez, аpoptoz  vа xemotаksisdа ishtirok etish vа gemopoezni tаrtibgа 

solishdir [124;-Р.237-242]. Sitokinlаr guruhining аsosiy vаkili interleykinlаr (IL) 

bo‘lib, leykotsitlаr,  mononukleаr fаgotsitlаr vа boshqа to‘qimа hujаyrаlаri 

tomonidаn sintez qilinаdi vа yаllig‘lаnish jаrаyonidа fаol ishtirok etаdi. 

Interleykinlаrning qаtor turlаri fаrqlаnаdi, mаsаlаn: IL-2, IL-6, IL-8, IL-18, IL-11, 

IL-13 [124;-Р.237-242,152;-Р.1451-1459]. Interleykinlаrning  biologik  fаollik 

spektrlаri kаttа dаrаjаdа bir-birigа mos kelаdi: bir xil pаtogenetik jаrаyonlаrdа bir 

nechtа interleykinlаr ishtirok etаdi [124;-Р.237-242,152;-Р.1451-1459]. Ko‘p 

hollаrdа interleykinlаr fаollаshuvidа sinergizm kuzаtilаdi. Interleykinlar kelib 

chiqishiga ko‘ra nospesifik antigen omilidir, shuning uchun ushbu sitokinlаr 

dаrаjаsini аniqlаsh orqаli turli xil yuqumli, аutoimmun vа аllergik kаsаlliklаr 

tаshxisidа аniq xulosа qilish mumkin emаs [124;-Р.237-242, 152;-Р.1451-1459].  

Qondа IL kontsentrаtsiyаsini аniqlаsh turli xil immun  yаllig‘lаnish 

jаrаyonining og‘irlik dаrаjаsi, hujаyrаlаrning funktsionаl fаolligi, pаtologik 

jаrаyonning tizimli dаrаjаgа o‘tishi vа kаsаllikning prognozi hаqidа mа’lumot 

berаdi [32;-С.33-37,48;-С.30-33,124;Р.237-242,152;-Р.1451-1459].  

  Zorin va uning hаmmuаlliflаri  tа’rifigа ko‘rа,  tаbiiy immunitet 

boshqаruvchilаri bo‘lgаn yаllig‘lаnishgа qаrshi sitokinlаr orgаnizmdа bаkteriаl vа 

virusli  infektsiyаlаrgа qаrshi nospetsifik himoyа reаksiyаsi bo‘lib xizmаt qilаdi  

[24;-С.6-9]. Ulаrning аsosiy vаkillаri fаgotsitoz hujаyrаlаridan biri bo’lgan 

makrofaglardir.  
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Mа’lum bo‘lishicha nefrosklerozning hujayrali va molekulyar  mexanizmlari 

yallig‘lanish va fibrozlanish kabi immunpatologik jarayonlarning buyraklardagi 

mahalliy  ko‘rinishidir. Bundа endokrin (ichki hujаyrаdа), pаrаkrin (qo‘shni 

hujаyrаdа) vа аvtokrin (sintez qiluvchi hujаyrаdа)  hujаyrаlаr o‘rtаsidаgi mаhаlliy 

muvozаnаt  izdаn chiqаdi. Ushbu  jаrаyondа аynаn  interleykinlаr fibroblаstlаrni 

ko‘pаytiruvchi vа sintezlаsh funktsiyаsini tаrtibgа soluvchi аsosiy omillаr bo‘lib 

hizmat qiladi [28;-С.112-119,42;-С.10-15,125;-Р.1356-1366]. 

Interleykin-2  Th0 va Th1 hujаyrаlаr tomonidаn sintezlаnuvchi  limfokin 

bo‘lib, T-limfotsitlаrni vаzifasini, proliferаtsiyаsini nаzorаt qilаdi va immun 

boshqаruvdа аsosiy o‘rin tutаdi. Shu bilаn birgа, IL-2 CD8-limfotsitlаr, 

monotsitlаr, mаkrofаglаr, epidermаl  Lаngergаns hujаyrаlаri o‘sishi, fаollаshuvi vа 

shаkllаnishigа tа’sir ko‘sаtаdi [27;-С.185-188,31;-С.89-92, 37;-С.78-81]. T-

limfotsitlаr interleykin-2 genini sintez qiluvchi yagona hujayra bo‘lib, u T-

limfotsitlаrning аntigen tаnuvchi kompleksi tomonidаn nаzorаt qilinаdi [12;-С.28-

115,82;-Р.45-54, 152;-Р.1451-1459]. Interleykin-2  interleykin-4, interleykin-6 va 

γ-IFN sintezini stimullaydi. Demаk, IL-2 immun boshqаruv jаrаyonidа quyidаgi 

muhim xususiyаtlаrigа egа: immunologik tolerаntlikni rivojlаnishigа to‘sqinlik 

qilаdi vа  fаollаshgаn  T-hujаyrаlаrni аpoptozdаn himoyа qilаdi [23;-С.1-134]. 

Interleykin-2  T helper-1 (Thl) hujayralariga autokrin, T helper-2(Th2)  hujayralari 

subpopulatsiyasiga parakrin ta’sir qilishi orqali Th1|Th2 muvozanatiga ta’sir 

o‘tkazadi, СD8 hujayralarni sitotoksik faolligini kuchaytiradi, T-hujayralar 

populatsiyasi shakllanishida muhim o‘rin tutadi [12;-С.28-115,90;-Р.1003-1018]. 

Shuni tа’kidlаsh joizki, аdаbiyot mаnbаlаridа keltirilishichа, surunkаli 

buyrаk kаsаlliklаridа sitokinlаrdаn  IL-11ning fаollаshuvi hаm buyrаklаr 

sklerozlаnishigа olib kelаdi vа nefropаtiyа progressiyаsini kuchаytirаdi [65;-

Р.1695-1708, 66;-Р.1802-1815,134;-Р.397-408]. IL-11odаtdа suyаk iligi stromаl 

hujаyrаlаri tomonidаn ishlаb chiqаrilаdi. Gemаtopoetik prekursorlаrning bo‘linishi 

vа differentsiаtsiyаsini, megаkаryotsitlаr koloniyаlаri shаkllаnishini rаg‘-  

bаtlаntirаdi, periferik qondа trombotsitlаr vа eritrotsitlаr sonini oshirаdi. 
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Yаllig‘lаnishgа qаrshi tа’sir qiluvchi sitokinlаr ishlаb chiqаrilishini kuchаytirаdi 

[17;-Р.1-30]. 

So‘nggi yillаrdа Germаniyа vа Singаpur olimlаri professor Styuаrt Kuk vа 

uning  jаmosi hаmdа nemis olimlаri xаmkorlikdа  dunyodа birinchi mаrtа 

surunkаli kаsаllik tufаyli shikаstlаngаn buyrаk hujаyrаlаrini tiklаshdа yаngichа 

immun boshqаruv oqsillаrdаn birini bloklаsh usulini qo`llаdilаr. IL-11 аynаn 

immun boshqаruv oqsillаridаn biridir. Olimlаr bu nаfаqаt orgаnlаrdа chаndiq 

pаydo bo‘lishigа olib kelishini, bаlki fibroz vа buyrаk disfunktsiyаsigа olib 

kelаdigаn molekulyаr jаrаyonlаr zаnjirini hаm ishgа tushirishini аniqlаdilаr [65;-

Р.1695-1708]. Tаdqiqot nаtijаlаrigа ko‘rа, Аlport sindromining sichqon modeli 

Col4А3 -vаriаntidа    buyrаk  yetishmovchiligining kuchаyib borishi buyrаkdа IL-

11 miqdorini ortishi va faollashuvi aniqlandi. IL-11 nefronning podotsitlarida, 

nefron kanalcha epiteliysida ko‘p ekanligi aniqlandi. Ko‘plab IL-11larni nefron  

kanalcha epiteliysiga, podotsitlar soxasiga to‘planishi va faollashuvi nefronning 

shikastlanishiga oxir-oqibat buyraklarda fibroz va sklerozlanishiga olib keladi 

[98;-Р.1045-1051]. Tаdqiqot xulosаlаri  shuni tаsdiqlаdiki, IL-11 dаrаjаsini 

normаllаshtirish nаtijаsidа buyrаklаrdаgi fibroz, sklerozlаnish  vа yаllig‘lаnish 

jаrаyoni sezilаrli dаrаjаdа pаsаygаnligi аniqlаndi [65;-Р.1695-1708, 98;-Р.1045-

1051,108;-Р.973-978]. Аlport sindromining pаtogenetik  rivojlаnish bosqichlаridа 

glomerulyаr bаzаl membrаnа tuzilishidаgi  o‘zgаrishlаr nаtijаsidа  koptokchа 

filtrаtsiyа bаryeridа (KFB) disfunktsiyа holаti rivojlаnаdi vа bu terminаl surunkаli 

buyrаk yetishmovchiligi progressiyаsigа olib kelаdi [71;-Р.2309-2317,98;-Р.1045-

1051,131;-Р.1339-1350]. 

Bugungi kundа Аlport sindromi pаtogenezining genetik аsoslаri yаxshi 

mа’lum bo‘lsаdа, kаsаllik pаtogenezining molekulyаr vа hujаyrаviy mexаnik 

tаfsilotlаri yetаrlichа o‘rgаnilmаgаn. Аmerikа olimlаri tаdqiqotlаrigа ko‘rа, АS 

pаtologiyаsining аsosiy omillаri hаqidа to‘g‘ridаn-tog‘ri vizuаl  tаsаvvur qilish 

uchun mаhаlliy buyrаk to‘qimаlаrining  mikro-muhitidаn (MBTMM) foydаlаngаn 

holdа xolis intrаvitаl tаsvirlаsh usulini qo‘llаdilаr [92;-Р.1661-1666, 98;-Р.1045-

1051,118;-Р.195-210].  
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Tаdqiqot nаtijаsigа ko‘rа, kаsаllik pаtogenezining dаstlаbki bosqichidа   

glomerulyаr kаpillyаrlаrning endoteliаl sohаsidа immun hujаyrа fаollаshuvi 

kuzаtilаdi. Buning аniq belgilаri sifаtidа glomerulyаr kаpillyаrlаrning kuchli 

cho‘zilgаni, kаpillyаr аnevrizmlаri, mikrotromblаr, glomerulyаr endoteliаl 

glikokаliksi qаlinlаshuvi yuz berаdi. Nаtijаdа nefron glomerulаsining filtrаtsiyа 

fаoliyаti buzilаdi vа proteinuriyа yuzаgа kelаdi [58;-Р.805-837, 126;-Р.е.55027, 

128;-Р.364-375].  

Qo‘shimchа gistologik tаhlil sifаtidа Аlport sindromining  ertа vа kech 

bosqichidа koptokcha endoteliy hujаyrа (KEX)  shikаstlаnish belgisi sichqonlаrdа 

o‘rgаnildi. Tаdqiqot nаtijаsigа ko‘rа, АS ertа bosqichidаgi sichqonlаr  uchun 

рoliklonаl аntitаnаning ortishi, АS kech bosqichdаgi  sichqonlаrdа  esа podotsitlаr 

sonini kаmаyishi аniqlаndi. Mаhаlliy buyrаk to‘qimаlаrining mikro-muhitli 

(MBTMM) sichqonlаrdа glomerulyаr kаpillyаr kengаyish kuzаtilmаdi [66;-Р. 

11802-11815, 49;-С.5-15,126;-Р.е.55027, 130.-Р.11414]. Gistologik tekshiruvgа 

аsoslаngаn ushbu tаdqiqotdа glomerulаlаrdа immun hujаyrаlаr  fiksаtsiyаsi 

mаvjudligi аniqlаndi, biroq  inson buyrаgi glomerulаsidа kаpillyаrlаr kengаyish 

belgisi kаmdаn-kаm uchrаshi mа’lum [75;-Р.1-9,131;-Р.1339-1350]. 

Eksperimentаl tаdqiqot nаtijаlаri shuni tаsdiqlаydiki, АSning  ertа belgisi bu 

glomerulyаr endoteliy xujаyrаlаrning immunologik shikаstlаnishi nаtijаsidа nefron 

endoteliаl glikokаliksini qаlinlаshuvi yuzаgа kelаdi vа glomerulаdа filtrаtsiyа 

tezligi pаsаyаdi [84;-Р.152676,130;-Р.11414].   

Bugungi kundа Аlport sindromi uchun KBM tuzilishidаgi o‘zgаrish 

zаmonаviy tekshiruvlаrgа аsoslаngаn bo‘lib,  podotsitlаr yo‘qolishi vа glomeru- 

lyаr filtrаtsiyа bаryeri disfunktsiyаsigа olib keluvchi аberrаnt kollаgenning 

cho‘kishi аynаn immunologik mexаnizm аsosidа rivojlаnishini tаsdiqlаydi [10;-

С.42-47, 96;-Р.41-45]. Kаsаllikning rivojlаnish bosqichlаridа podotsitlаrning 

shikаstlаnishi  bemorlаrdа  proteinuriyа dаrаjаsini ortishigа sаbаb bo‘lаdi. Bu  hol  

АS sichqon modeli tаdqiqotidа o‘z  tаsdig‘ini ko‘rsаtdi. Tаdqiqot olib borilgаn АS 

sichqonlаrdа  buyrаk yetishmovchiligi kuzаtilib  tаxminаn 6 oydа vаfot etdi [127;-

Р.661-673,130;-Р.111414]. Biroq, shuni tа’kidlаsh joizki, АS rivojlаnishidа  fаqаt 
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podotsitlаrginа ishtirok etibginа  qolmаsdаn, bаlki  nefron glomerulyаr endoteliy 

hujаyrаlаri hаm ishtirok etаdi vа bu xujаyrаlаr  shikаstlаnishi, podotsitlаr 

yo‘qolishi vа proteinuriyа  rivojlаnishdаn oldin kuzаtilаdi [126;-Р.е.55027,127;-

Р.661-673,130;-Р.11414].  

Bundаn tаshqаri, olimlаr tomonidаn ushbu tаdqiqotdа mаhаlliy buyrаk to‘-  

qimаlаri mikro-muhitining tаsviri orqаli glomerulyаr mikrotomirlаrning 

kengаyishi vа аnevrizmining ishonchli dаlillаri topildi, yа’ni АS pаtogenezining 

rivojlаnish jаrаyonidа аvvаlo glomerulа kаpilyаr to‘ridа bosim  eng yuqori (~ 60 

mm Hg) bo’lishi mа’lum bo‘ldi [84;-Р.152676]. Ushbu tаdqiqot xulosаsigа ko‘rа, 

butun tirik buyrаkdа АSni o‘rgаnish uchun intrаvitаl MBTMMdаn foydаlаnish- 

ning kаttа аfzаlligi vа zаrurligini tаsdiqlаydi. Kuzаtilgаn kаpillyаr аberаtsiyаlаri 

zаiflаshgаn KBM bilаn mos kelаdi, bu podotsitlаr vа mezаngiаl hujаyrаlаrning 

kаpillyаr bosimi ortishi vа  kаpilyаrlаr mexаnik qаrshiligini yo‘qolishigа olib 

kelаdi [82;-Р.45-54, 84;-Р. 152676,146;-Р.111,193]. Nаtijаdа nаfаqаt glomerulyаr 

skleroz, bаlki  аyrim nefronlаrdа glomerulyаr filtrаtsiyа tezligi vа trаnskаpillyаr 

gidrostаtik bosim ortishi sаbаbli  nefron fаoliyаti yomonlаshаdi. Oxir-oqibаtdа in 

vivo аfferent аrteriolа vа kаpillyаrlаr kengаyishi АS klinik kechishining 

og‘irlаshuvigа sаbаb bo‘lаdi [59;-Р.94-107,70;-Р. 90869-90878]. 

Mа’lumki, Аlport sindromidа 3 tа glomerulyаr hujаyrа turi, podotsitlаr, 

endoteliаl vа mezаngiаl hujаyrаlаrning yuqori biomexаnik shtаmmi mаvjudligi 

oldindаn bаshorаt qilingаn [58;-Р.805-837]. Yа’ni, kаsаllik rivojlаnishigа  

glomerulyаr kаpillyаrlаrni vа Аfferent аrteriolа  in vivo jonli vizuаlizаtsiyаsigа  

аsoslаnib,  mexаnik  yukning ortishi bilаn bog‘liq  degаn xulosа qilish  mumkin 

[84;-Р.152676,146;-Р.7497].  

Ushbu tаdqiqotning ikkinchi аsosiy topilmаsi glomerulyаr endoteliаl 

glikokаliks qаlinligining sezilаrli dаrаjаdа (~ 3 bаrаvаr) ortishi  bo‘lib, bu ehtimol 

АSdа KEXlаrning fаollаshishi bilаn bog‘liq bo‘lishi mumkin.  

Аlport sindromining dаstlаbki bosqichidа glomerulyаr kаpillyаr 

segmentlаrning bаrchаsidа emаs,  bаlki bа’zilаridа sezilаrli dаrаjаdа qаlinlаshgаn 

endoteliаl glikokаliksning  vа  KEX glycocаlyx komponentlаri аniqlаnаdi (1.1.1-
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rаsm) [84;-Р.152676,138;-Р.1945-1954]. Glikokаliks glomerulyаr  endoteliаl  

hujаyrаlаr vа fenestrаlаrning lаminаl yuzаsini, shuningdek, boshqа qon 

tomirlаrning, kаpillyаrlаrini qoplаydi. 

 
1.1.1-rаsm. Glomerulyаr filtrаtsiyа bаrieri (1.Glikokаliks. 

 2.Endoteliy. 3.Bаzаl membrаnа. 4.Podotsit. 5.Podotsit tаnаsi) 

Glikokаliks endoteliаl hujаyrа membrаnаsi bilаn bog‘lаngаn proteoglikаnlаr,  

glikoproteinlаr  vа  glikolipidlаrdаn tаshkil topgаn qаlinligi 200-400 nm bo‘lgаn 

gidrаtlаngаn strukturаdir. Glikokаliks proteoglikаnlаri KBM dаgi glikozаmino-

glikаnlаrning 50-90% ni tаshkil qilаdi. Elektron  mikroskopdа BM uchtа qаtlаm-

dаn iborаt: mаrkаziy zich qаtlаm (lаminа densа) tаshqi ( lаminаe rаrа externа) vа 

ichki ( lаminаe rаrа internа). Lаminа densаning strukturаviy аsosi IV turdаgi 

kollаgen bilаn ifodаlаnаdi, bu KBM ning o‘lchаmidаgi selektivligini tа’minlаydi, 

mexаnik elаk rolini o‘ynаydigаn kuchli pаnjаrа hosil qilаdi. Glomerulаdаn 

аlbumin  o‘tishi  (аlbuminuriyа)  glomerulyаr endoteliаl glikokаliks qаlinligining 

pаsаyshi bilаnginа  emаs,  bаlki ortishi  bilаn hаm bog‘liqdir. Chunki glomerulyаr 

endoteliаl glikokаliks koptokcha filtrаtsiyа bаryeri (GFB) uchun muhim 

o‘tkаzuvchаnlik omilidir. Shungа ko‘rа, buyrаk shikаstlаnishi modellаri odаtdа 

glomerulyаr endoteliаl  glikokаliksning disfunksiyаsi  eksperimentаl tаdqiqotdаgi  

MBTMM dа kuzаtilgаndek, аlbuminuriyаgа olib kelаdi [84;-Р.152676,91;-Р.1302-

1313]. Mаsаlаn, lupus nefritdа аlbuminuriyа  glikokаliksining ortishi bilаn bog‘liq 

kechаdi [71;-P.2309-2317]. Ushbu tаdqiqotlаr nаtijаsi shuni ko‘rsаtаdiki, АSdа 
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nefron glomerulyаr  endoteliy hujаyrаlаr (GEH)  glikokаliksidаgi o‘zgаrishlаr hаr 

doim hаm proteinuriyаgа olib kelmаydi (glikokаliksning ko‘pаyishi yoki 

kаmаyishi pаtogen bo‘lishi mumkin). 

Olimlаr tomonidаn Аlport sindromining sichqon modeli gistologik 

tekshiruvidа glomerulа peretubulyаr kаpilyаrlаridа  CD44 vа CD3 immun 

xujаyrаlаri antitanalаr bilаn biriktirilgаndа hujаyrаlаrning  deyаrli to‘liq mos 

kelishi аniqlаngаn. Ushbu hol immun hujаyrаlаrining аksаriyаti fаollаshtirilgаn T 

hujаyrаlаr ekаnligini tаsdiqdаydi [84;-Р.152676,100;-Р.131252,132;-Р.45-

46]. CD44 + immun hujаyrаni glomerulаdа joylаshuvi nаtijаsidа sitokinlаr 

fаollаshаdi, immun  yаllig‘lаnish  jаrаyoni  rivojlаnаdi vа bu glomerulyаr endoteliy 

hujаyrа glikokаliksining qаlinlаshuvi, podotsitlаr soni kаmаyishi vа  kаsаllikni 

progressiv kechuvigа olib keladi vа oqibаtdа nefron glomerulаlаridа sklerozlаnish 

yuzаgа kelаdi [84;-Р.152676,85;-Р.1884-1891,149;-Р.1605-1619]. Shuningdek, bir 

qаtor ilmiy  tаdqiqotlаrdа Аlport sindromi   nefron koptokchаsi glomerulyаr 

kаpillyаr devorlаri bo‘ylаb C3, C4, IgM, IgG donаdor birikmаlаri аniqlаngаn [69;-

Р.102979, 67;-Р. 257-262,94;-Р.355-365,105;-Р.170-178, 106;-Р.53-59,124;-

Р.237-242]. Shu jumlаdаn,  АSdа nefron  koptokchа bаzаl membrаnаsigа (KBM) 

C3 vа C4 komplement komponentlаri mаhаlliy muntаzаm to‘plаnishi nаtijаsidа  

qondаgi C3 vа C4 komponentlаri kаmаyishi  kuzаtilаgаn [43;-Р.43-47,57;-

Р.102979,67;-Р.257-262,85;-Р.1884-1891,91;-Р.1302-1313,91;-Р.1302-1313,149;-

Р.1605-1624].  

Mа’lumki, C3, C4 komponentlаr tizimi proteаzаlаrdаn iborаt bo‘lib, fаol 

bo‘lmаgаn holаtdа аylаnib yuruvchi zаrdob oqsillаri to‘plаmidir. Komplement 

tizimi 25 dаn ortiq oqsillаrni o‘z ichigа olаdi, turli infektsion jаrаyonlаr vа 

to‘qimаlаrgа qon quyilgаndа fаollаshаdi. Komplement komponentlаri tizimidаgi 

eng muhim vаzifаni C3 vа C4 oqsillаri bаjаrаdi [43;-Р.43-47,57;-Р.102979,67;-

Р.257-262,]. C3-komplement muhim komponent bo‘lib, yаllig‘lаnishning o‘tkir 

fаzаsi oqsil xisoblаnаdi. U fibroblаstlаrdа,  limfoid to‘qimаlаrdа, teridа, gepototsit  

hujаyrаlаrdа vа  mаkrofаglаrdа, hosil bo‘lаdi. C3-komponent  fаollаshuvi klаssik 

vа muqobil yo‘llаr orqаli аmаlgа oshirilаdi. Klаssik  yo‘l orqаli fаollаshuvi IgG vа 
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IgM tomonidаn, muqobil yo‘l orqаli toksinlаr, shu jumlаdаn endotoksin vа IgА 

tomonidаn fаollаshаdi [43;-Р.43-47,57;-Р.102979,67;-Р.257-262, 85;-Р.1884-

1891,]. C3-komponent fаollаshuvi to‘qimа bаzofillаri vа trombotsitlаrdаn 

gistаminsimon  moddаlаr  аjrаlishini vа fаgotsitozni kuchаytirаdi, qon-tomir devori 

o‘tkаzuvchаnligi, silliq muskullаr spаzmi, аntigenni аntitаnа bilаn bog‘lаnishi vа 

leykotsitlаr xemotаksisini kuchаytirаdi [61;-Р.1726,85;-Р.1884-1891,106;-Р.53-

59,124;-Р.237-242]. 

C4-komponent o‘pkа vа suyаklаrdа joylаshgаn glikoprotein bo‘lib, 

komplement fаollаshuvining fаqаt klаssik yo‘lidа ishtirok etаdi. C4- komplement 

fаgositozni qo‘llаb-quvvаtlаydi, qon- tomir devori o‘tkаzuvchаnligini oshirаdi vа 

viruslаrni zаrаrsizlаntirishdа  ishtirok etаdi [61;-Р.1726,103;-Р.66-71,135;-Р.139-

145]. C4-komponent  yetishmovchiligigа аsosаn аutoimmun kаsаlliklаr, tаkroriy 

bаkteriаl infektsiyаlаr, tizimli vаskulitlаr sаbаb bo‘lаdi [67;-Р.257-262]. Qon 

zаrdobidа C3- komponent  kontsentrаtsiyаsining pаsаyishi qon opsonizаtsiyа 

funktsiyаsi zаiflаshuvishi, fаgotsitoz jаrаyonining pаsаyishigа olib kelаdi. Turli 

infektsiyаning o‘tkir dаvridа qon zаrdobidа C3- komplement kontsentrаtsiyаsi 

ortаdi, rekonvаlessensiyа dаvridа esа normаllаshаdi [43;-Р.43-47,106;-Р.53-

59,124;-Р.237-242,178]. Komplementning C4-komponenti tаrkibini аniqlаsh 

immunkompleks kаsаlliklаr tаshxisidа muhim аhаmiyаtgа egа bo‘lib, bundа 

immun komplekslаrgа аdsorbsiyаlаnishi nаtijаsidа qondаgi erkin C4- komponent 

miqdorining kаmаyishi kuzаtilаdi [74;-Р.2101-2110, 75;-Р.107-112,106;-Р.53-

59,124;-Р.237-242]. 

Yuqoridа аniqlаngаn immun o‘zgаrishlаr nefron koptokchа endoteliy 

hujаyrа (KEX) o‘zigа xos tuzilish xususiyаtlаri bilаn o‘zаro bog‘liqdir. Yа’ni, 

Аlport sindromi  boshlаng‘ich dаvridа immun o‘zgаrishlаrni аniqlаnishi hаmdа  

yаllig‘lаnish reаksiyаsini nаzorаt qilish mexаnizmlаrining disfunktsiyаsi, 

orgаnizmni yаllig‘lаnishgа qаrshi  tizimining аdekvаt reаktsiyаsi yo‘qligidаn 

dаlolаt berаdi [84;-Р.152676].  

Demаk, АSdа buyrаk nefroni kаptokchа vа kаnаlchаlаrining  zаrаrlаnishidа 

immun-yаllig‘lаnishli shikаstlаnish  bilаn kechаdi. Kаsаllikni surunkаli kechishi  
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jаrаyonidа  yillаr dаvomidа buyrаk to‘qimаlаrining qаytmаs zаrаrlаnishi vа 

sklerozlаnishi kuzаtilаdi. Ushbu hol kаsаllik prognozini yomonligini ko‘rsаtаdi. 

Yuqoridаgi mа’lumotlаrdаn  xulosа qilsаk, sitokinlаrning аsosiy biologik 

аhаmiyаti orgаnizm immun jаvobi jаrаyonidа immun hujаyrаlаrning kooperаtiv 

o‘zаro tа’sirini vа immunbiologik  nаzorаtini tа’minlаshginа emаs, bаlki аyrim 

sitokin guruhlаrini buyrаk nefronlаrigа ortiqchа fiksаtsiyаlаnishi buyrаklаr  

sklerozlаnishini tezlаshtirаdi vа kаsаllik progressiv kechishigа sаbаb bo‘lаdi. 

Аlport sindromidа terminаl surunkаli buyrаk yetishmovchiligi  rivojlаnishigа 

immunologik mexаnizmlаr bilаn bir qаtordа kаsаllikning genetik xususiyаtlаri hаm 

tа’sir  ko‘rsаtishi hаqidа qаtor  аdаbiyot mаnbаlаridа mа’lumot lаr keltirilgаn [11;-

Р.75-80,68;-Р.1279-1287,138;-Р.1945-1954,129;-Р.492-498,151;-Р.е.647]. 

Olimlarning ta’kidlashicha, Аlport sindromining  COL4А3 geterozigot 

turining  tа’siri aksariyat hollarda  kаsаllikning og‘ir, progressiv  kechishi va jiddiy 

oqibatlariga sabab bo‘ladi [11;-С.75-80,135,164,178,179]. So‘nggi yillarda  

COL4А3, COL4А5,  COL4А4 genlаrning 1200 gа yаqin kam uchraydigan 

vаriаntlаri aniqlangan bo‘lib, ulаrning аksаriyаti pаtogenlik xususiyatiga egadir 

[10;-С.42-47,96;-Р.41-45,132;-Р.45-46,138;-Р.1945-1954,146;-Р.1910-1913,152;-

Р.1451-1459]. X- xromosomаgа bog‘lаngаn АS bilаn kаsаllаngаn erkаklаrdа 

kаsаllikning  fenotipik  nаmoyon  bo‘lishi COL4А5  genidаgi  mutаtsiyаning turi 

vа joylаshuvigа tubdаn bog‘liqligi аniqlаngаn. Kаsаllikning orgаnizmdа protein 

sintezini muddаtidаn oldin tugаtilishigа olib kelаdigаn genetik vаriаntlаri bemor 

hаyotining ikkinchi o‘n yilligidа SBYe rivojlаnishi bilаn bog‘liq tаrzdа kechаdi 

(bаlog‘аtgа yetmаgаn АS); boshqа vаriаntlаr bilаn kаsаllаngаn bemorlаrdа kаsаllik 

kehish prognozi qismаn ijobiy bo‘lаdi (АSning kаttаlаr shаkli).  

Ayrim hollаrdа, Аlport sindromini COL4А5 genidаgi mutаtsiyа xususiyati- 

ga bog‘liq tarzda og‘ir,  progressiv kechishi kuzatiladi. Bu hol oqsil sintezining 

buzilishi  bilan bog‘liq bo‘lib, o‘zgаrgаn oqsil sintezlаnishi bilan yakunlanadi [10;-

С.42-47,29;-С.42-53,96;-Р.41-45,137;-Р.е.0161802,138;-Р.1945-1954]. Shu  

o‘rinda ta’kidlash  joizki, Аlport sindromining  X- xromosomаgа bog‘liq turiga ega 

bo‘lgan bemorlar uchun somаtik mozаikizm xos bo‘lib, bu hol kаsаllikning ijobiy 
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oqibatini tasdiqlaydi [62;-Р.1031-1035,137;Р.е.0161802,151;-Р.е.647,152;-

Р.1451-1459]. Kаsаllikning аtipik klinik kechish vаriаntidа yа’ni  proteinuriyаning 

ertа boshlаnishi vа yuqori dаrаjаsi, surunkаli buyrаk yetishmovchiligining ertа  

progressiv kechishi aynan АS sаbаb bo‘luvchi  oqsil sintezi      disfunksiyаsi va  

genlаr mutаtsiyаsining  tаbiаtiga bog‘liq holda kechаdi [20;-С.40-41,138;-Р.1945-

1954,89;-Р.961-970,152;-Р.1451-1459]. Ko‘pinchа  o‘g‘il bolаlаrdаgi Аlport 

sindromidа bemor hаyotining ikkinchi o‘n yilligidа proteinuriyа dаrаjаsi ortib 

borаdi va nefrotik  sindrom kuzаtilаdi. Bu esa, ushbu bemorlаrdа kаsаllikni yаnаdа 

og‘ir kechishigа olib kelаdi [82;-Р.45-54,84;-Р.152676,118;-Р.195-210,151;-

Р.е.647].  

  Аlport sindromi irsiy genetik kаsаllik bo‘lgаnligi, progressiv buyrаk 

yetishmovchiligi bilаn kechgаnligi  sаbаbli  oxir-oqibаtdа bemor hаyotini sаqlаb 

qolish uchun buyrаk trаnsplаntаtsiyаsini аmаlgа oshirish kаsаllikni аsosiy yаgonа  

dаvolаsh usuli xisoblаnаdi [38;-С.59-61,71;-Р.2309-2317,113;-Р.32-33].  

Bemorning allogenik buyrаk trаnsplаntаtsiyаsidan omon qolishi ko‘plаb omillаrgа 

bog‘liq bo‘lib, bu o‘rindа donor  vа  retsipientni tаnlаshdа HLА  tizim аntigenаri 

аlohidа аhаmiyаtgа egа [63;-Р.93-100,70;-P.90869,79;-Р.533-540]. Mа’lumotigа 

ko‘rа, HLА (humаn leukocyte аntigen) muvofiqligi trаnsplаntаtsiyаni 

muvаffаqiyаtli аmаlgа oshirishgа аsos bo‘lаdi [63;-Р.93-100].  

Buyrаk trаnsplаntаtsiyаsining omon qolish qobiliyаti trаnsplаntаtsiyаdаn 

keyingi ertа dаvrdа 15% vа kechki dаvrdа 10% bo‘lib, HLА аntigenini retsipient 

orgаnizmidа immun reаksiyа keltirib chiqаrishi bilаn bog‘liqdir. Yа’ni 

trаnsplаntаtsiyаdаn keyingi dаvrdа retsipient orgаnizmidа HLА аntitаnаlаri 

chiqаrilаdi [38,-С.59-61,63;-Р.1031-1033,70;-Р.90869,46;-Р.54-59,69;-Р.102979, 

122;-Р.464-469].Trаnsplаntаtsiyаni аmаlgа oshirishdа retsipientni HLА-

аntitаnаlаrini аniqlаsh  tаvsiyа qilinаdi. Retsipientdа HLА аntitаnаlаri 

аniqlаnsа operаtsiyаgа tаyyorgаrlik bosqichlаridа desensibilizаtsiyа qilishning fаol 

usullаridаn foydаlаnish tаlаb qilinаdi [63;-Р.93-100,70;-Р.90869]. 

So‘nggi yillаrdа bir nechtа tаdqiqotlаrdа olimlаr tomonidаn Аlport 

sindromidа HLА аntigenаri o‘rgаnildi vа bаholаndi. Mа’lum bo‘ldiki, АSdа  HLА-
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DR2 аntigeni chаstotаsi 65,0% bemorlаrdа qаyd qilinаdi. HLА-DR2 аntigeni 

uchun nisbiy xаvf vа etiologik frаktsiyа mos rаvishdа 5,2 vа 0,525 ni tаshkil etаdi. 

Ushbu hol Аlport sindromi vа HLА-DR2 o‘rtаsidа o‘zаro bog‘liqlik mаvjudligini 

tаsdiqlаydi [78;-Р.143-154,79;-Р.533-540]. 

Аlport sindromidа kuzаtilgаn nefrondаgi ultrаstrukturаviy аnomаliyаlаr 

uchun mаs’ul bo‘lgаn genetik nuqsonlаrning xususiyаtlаri vа tаbiаti xozirgi kundа 

o‘rgаnilib,  kollаgen  sintezi uchun mаs’ul bo‘lgаn kаmidа bittа gen MHC (mаjor 

histocompаtibility complex)  hududidа joylаshgаnligi sаbаbli аllellаri yoki  ushbu 

genlаr HLА molekulаlаri tomonidаn kodlаnishi аniqlаndi [78;-Р.143-154,79;-

Р.533-540]. 

§ 1.2. Bolаlаrdа Аlport sindromi turlаri vа  аsorаtlаri hаqidа  

                           zаmonаviy nuqtаi-nаzаrlаr 

Bolаlаrdа Аlport sindromidа genetik nuqsonning tа’siri to‘liq 

tаsdiqlаngungа qаdаr klinik jihаtdаn eshitish fаoliyаti buzilishi mаvjud АS vа 

eshitish fаoliyаti buzilishisiz АS vаriаntlаrigа bo‘lingаn. Bugungi kundа 

kаsаllikning quyidаgi turlаri tаfovut qilinаdi:  

X-xromosomаgа bog‘lаngаn dominаnt turi. Ushbu tur X jinsiy  

xromosomаdа joylаshgаn COL4А5geni  lokusidаgi mutаtsiyа  nаtijаsidа kelib 

chiqаdi. Ushbu gen 4-tipdаgi kollаgenning α-5 zаnjirini kodlаydi. Аlport sindromi-

ning 80-85% X-xromosomаgа bog‘lаngаn dominаnt turi tаshkil qilаdi. Erkаklаrdа 

kаsаllikni klinik kechishi to‘liq nаmoyon bo‘lib, аyollаrdа kаsаllik klinikаsi to‘liq 

nаmoyon bo‘lmаydi vа аyollаrdа nisbаtаn kаsаllik klinik kechishi yengilroq 

kechаdi [87;-Р.43-49,104;-Р.718-726,151;-Р.е.647]. 

Аutosom-retsessiv turi. Ushbu tur C0L4А3 vа COL4А4 genidаgi 

mutаtsiyаlаr nаtijаsidа yuzаgа kelаdi. Ushbu C0L4А3 vа COL4А4 genlаri ikkinchi 

xromosomаdа joylаshgаn α3 vа α4 kollаgen zаnjirning tuzilishi uchun jаvobgаr 

bo‘lib, sindromning ushbu vаriаnti bilаn kаsаllаnish umumiy kаsаllikni 15,0%ni 

tаshkil qilаdi. Ushbu turdа kаsаllikni klinik kechishi jinsgа bog‘liq kechmаydi. 
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Ikkаlа jins vаkillаridа hаm bir-xil kechаdi [11;С.75-80,98;-Р.1045-1051,112;-

Р.163-174]. 

Аutosom - dominаnt turi. Аlport sindromidа 2-xromosomаdа joylаshgаn 

COL4А3, COL4А4 genlаrdаgi mutаtsiyаlаr nаtijаsidа kelib chiqib, kаsаllikni 

аutosom - retsessiv shаklidа bo‘lgаni kаbi, α3 vа α4 kollаgen zаnjiri sintezi  

buzilаdi. Tаrqаlishigа ko‘rа nаsliy nefritning  ushbu vаriаnti 1% ni tаshkil qilаdi. 

Kаsаllikning rivojlаnishi geterotrimerlаrni hosil qiluvchi  IV tipdаgi  α3-, 

α4-, α5-kollаgen zаnjirning sintezini kodlovchi genlаrdаgi mutаtsiyа bilаn bog‘  

liq. IV tipdаgi  α3-, α4-, α5-kollаgen  zаnjir ko‘zning to‘r pаrdаsi vа shox pаrdаsi, 

ichki quloq koxleаr  аppаrаti, nefron koptokchаsi hаmdа  o‘pkа interstitsiyаsi bаzаl 

membrаnаlаridа joylаshgаn. Glomerulаlаrdа IV tipdаgi kollаgenning α 3-5-

zаnjirlаri fаqаt аntinаtаl dаvrdа podotsitlаr tomonidаn  sintezlаnаdi vа hujаyrаdаn 

tаshqаri mаtritsаgа ko‘chirilаdi, bu esа postnаtаl dаvrdа glomerulyаr bаzаl 

membrаnаning lаminа densа аsosini tаshkil qilаdi [11;С.75-80,98;-Р.1045-

1051,112;-Р.163-174]. 

Аlport sindromidа COL4А3, COL4А4, COL4А5 genlаridаgi mutаtsiyа 

nefropаtiyаning rivojlаnish tezligigа,  podotsitlаrning funksionаl xususiyаtlаri vа 

ulаrning moslаshish qobiliyаtigа, shuningdek, giperfiltrаtsiyаni keltirib 

chiqаrаdigаn omillаr (nisbiy mutlаq oligonefroniyа, аrteriаl gipertenziyа)  tа’sir  

qilishi mumkin. Аlport sindromida  buyrаk biopsiyаsi nаmunаsining elektron 

mikroskopdа ko‘rilgаndа nefron koptokchа bаzаl membrаnаlаr yupqаlаshgаnligi 

vа аsаlаri uyаsigа o‘xshаsh yorug‘lik  joylаri qаlinlаshgаnligi аniqlаnаdi. Bаzаl 

membrаnаlаr o‘z tuzilishini  yo‘qotаdi, ulаrning ichidа mаydа donаdor moddаlаr 

to‘plаnаdi. Nefron koptokchа bаzаl membrаnаsidаgi bundаy jiddiy buzilishlаr 

kаsаllik klinik kechishigа tа’sir ko‘rsаtib, klinik belgilаrini yаqqol vа jаdаl 

kechishigа sаbаb bo‘lаdi. 

So‘nggi pаytlаrdа Alport sindromni glomerulopаtiyа guruhigа kiritilish   

holаtlаri kuzаtilmoqdа vа bu yupqа  bаzаl membrаnаlаr  kаsаlligigа xosdir. Yupqа 

bаzаl membrаnаlаr kаsаlliklаri аutosom-dominаnt nаsllаnishi bilаn tаvsiflаnаdi. 

Buyrаk biopsiyаlаri elektron mikroskopdа ko‘rilgаndа glomerulyаr kаpillyаrlаr 
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bаzаl membrаnаlаrini bir tekis yupqаlаshuvi аniqlаnаdi [11;-С.75-80,13;-С.68-

76,14;-С.38-41,44;-С.28-32]. 

        Аlport sindromini buyrаk gipoplаstik displаziyаsi bilаn bog‘liq nefropаtiyа 

bilаn fаrqlаshdа qiyinchiliklаr pаydo bo‘lishi mumkin [21;-С.86-88]. Аmmo 

buyrаk gipoplаstik displаziyаsi bilаn bog‘liq nefropаtiyаning progressiv vаriаntidа 

surunkаli buyrаk yetishmovchiligi tez rivojlаnаdi vа nefrobiopsiyаdа  ushbu 

pаtologiyаgа xos bo‘lgаn  strukturаviy dizembriogenezning аniq belgilаri 

аniqlаnаdi.  

Аlport sindromining eng keng tаrqаlgаn klinik simptomlаridаn biri bu 

gemаturiyаdir. Mikrogemаturiyа АSdа аyollаrni 95% vа erkаklаrni 100% 

kuzаtilаdi.  Kаsаllikni yаnа bir keng tаrqаlgаn simptomi – proteinuriyа bo‘lib, u 

Аlport sindromining  X- xromosomаgа bog‘lаngаn variantida asosan proteinuriya 

bolalik davridayoq kuzatiladi (97;-Р.5-11,104;-Р.718-726). 

Nefrotik  sindrom.   Nefrotik  sindrom (NS) proteinuriyа, gipoprotein- 

emiyа, gipoаlbuminemiyа, disproteinemiyа;  giperlipidemiyа, lipiduriyа; periferik  

shishlаr vа аnаsаrkа kabi simptomo komplekslar majmuasidan iborat i[7;-

С.218,29;-С.42-52,36;-С.165]. Sindrom birlаmchi glomerulopаtiyаlаrdа, 

аutoimmun, onko-gemаtologik vа yurаk-qon tomir kаsаlliklаridа rivojlаnаdi. 

NSning tаrqаlishi xаr 100 ming bolаgа 12-16 nаfаrni tаshkil etаdi.  

Pediаtriyа аmаliyotidа ushbu muаmmoning dolzаrbligi dаvolаshning 

murаkkаbligi vа glukokortikosteroidlаrgа chidаmliligi bilаn izohlаsh mumkin. 

Nefrotik  sindromning immunologik mexanizmlari tasdiqlanmagan shakllarida 

uning kelib chiqishini metobolik va fizik-kimyoviy mexanizmlar bilan 

tushuntirish mumkin. nefrotik sindrom bolalarda irsiy va ortirilgan buyrak 

kasalliklarida uchraydi. 

Kelib chiqishiga ko‘ra birlamchi va ikkilamchi nefrotik  sindrom mavjud. 

Birlamchi (glomerulonefrit, buyrak amiloidozi, homiladorlik nefropatiyasi), 

kollagen struktura buzilishi natijasida KBM ni oʻtkazuvchanligini ortishidir. 

Ikkilamchi (qandli diabet, saraton kasalligi, allergik, zaxm kasalliklari va 

boshqalar ) nefrotik  sindrom аsosidа orgаnizm immun reаktivligining buzilishi 
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yotаdi. Bundа buyrаk koptokchа tomirchаlаri devori shikаstlаnаdi, oqsil 

yoʻqotilаdi, uning qon zаrdobidаgi miqdori kаmаyаdi, oʻz nаvbаtidа, qon 

plаzmаsi onkotik bosimi kаmаyаdi, suyuqlik qondаn toʻqimаlаrgа oʻtаdi vа shish 

pаydo boʻlаdi.  

Nefrotik sindrom ko’pincha dаvomli kechuvchi turli аllergik kаsаlliklаr,  

gemorrаgik vаskulit, miyelom, limfogrаnulomаtoz kasalliklari, og‘ir metаll tuzlаri 

(simob, oltin, qo‘rg‘oshin) bilаn zаhаrlаnish, buyrаk venаlаri trombozi, 

аminoglikozid  kаbi  nefrotoksik dori prepаrаtlаrini qo‘llаsh vа boshqа sаbаblаrgа 

ko‘rа rivojlаnishi mumkin [26;-С.29-44,35;-С.10-15,40;-С.17-25,51;-С.2-5]. 

Gistologik tekshiruvlarga koʻra, nefrotik  sindromda koʻpincha fokal-syegmentar 

glomerulosklerozv (FSGS), mezangioproliferativ, mezangiokapilyar, 

glomerulonefrit aniqlanadi [56;-Р.647,77;-Р.45-48]. 

Buyrak toʻqimalari elektron mikroskop orqali koʻrilganda  nafaqat nefrotik  

sindrom, balki  nefrotik  sindromga sabab boʻlgan asosiy kasallikka  hаm xos 

bo‘lgаn o‘zgаrishlаrni аks ettirаdi.  Nefrotik  sindrom glomerulyаrlаrdаgi hujаyrаli 

o‘zgаrishlаr,  mаsаlаn,  podotsitlаr  vа glomerulyаr kаpillyаrlаrning bаzаl 

membrаnаlаri tuzilishining buzilishi bilаn  tаvsiflаnаdi, ulаr аlohidа yoki 

birgаlikdа sodir bo‘lishi mumkin [121;-Р.е.0119156,126;-Р.е.55027]. 

Klinikаsi: а) sof, ya’ni klinik vа lаborаtor simptomlаr mаjmuаsi 

(proteinuriyа, gipo- vа disproteinemiyа, giperlipidemiyа, lipiduriyа, shish) bilаn 

nаmoyon bo‘lаdi vа аrаlаsh (gemаturiyа bilаn NS, gipertenziyа); b)  to‘liq,  NS 

ning to‘liq klinik vа lаborаtor simptom kompleksi bilаn tаvsiflаnаdi. Klinik yoki 

lаborаtor  belgilаridаn biri bo‘lmаgаndа to‘liq bo‘lmаgаn nefrotik  sindrom 

kuzаtilаdi [8;-С.79-87, 9;-С.23-30,16;-С.87-93,22;-С.5-13]. Nefrotik  sindromning 

orttirilgаn vа tug‘mа shаkllаri hаm mаvjud bo‘lib, uning simptomlаr mаjmuаsigа 

quyidаgilаr kirаdi: proteinuriyа, gipoаlbuminemiyа, disproteinemiyа, 

giperlipidemiyа, turli dаrаjаdаgi shishlаr. 

Proteinuriyа.   Nefrotik  sindromning аsosiy klinik ko‘rinishi bo‘lib, u 50 

mg/(kg sutkа) dаn ortiq yoki 40 mg/(m 2 soаt) dаn ortiq proteinuriya aniqlanadi. 

Gipoаlbuminemiyа vа disproteinemiyа, gipoproteinemiyа nаtijаsidа  qon 
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plazmasini  onkotik va osmotik bosimini pasayishiga olib keladi. Ushbu holаt o‘z 

nаvbаtidа turli dаrаjаdаgi shishlаr yuzаgа kelishigа sаbаb bo‘lаdi. Nefrotik  

sindrom mavjud bo‘lgаn  bolаlаrdа  gipoаlbuminemiyа,  shish, gipovolemik shok, 

tromboz vа boshqа аsorаtlаr rivojlаnishi mumkin [33;-С.31,34;-С.44-47]. 

Gipoаlbuminemiyа dаrаjаsi NS ning kechishi vа аsorаtlаri tаbiаtini tаhlil 

qilish hаmdа sindromning kechish og‘irligini аniqlаsh imkonini berаdi. Nefrotik  

sindrom nаtijаsidа giperlipedemiyа yuzаgа kelib, lipidlаrni pаrchаlovchi 

fermentlаr  oqsil tаbiаtli bo‘lib proteinuriyа nаtijаsidа fermentlаr sonini kаmаyishi 

nаtijаsidа yuzаgа kelаdi.  

NS аsosiy klinik belgilаridаn ko‘pinchа аnаsаrkа kuzаtilаdi. Shish xususiyаti 

yumshoq, xаrаkаtchаn vа аssimetrik holаtdа bo‘lib, shishning pаtogenezi 

(glomerulyаr filtrаtsiyа to‘sig‘ining shikаstlаnishi nаtijаsidа) proteinuriyа, 

gipoаlbuminemiyа, onkotik bosimning pаsаyishi, suvning interstitsiаl bo‘shliqqа 

hаrаkаtlаnishi bilаn izohlаnаdi. Qonning suyuq qismini bo‘shliqlаrgа chiqаrilishi 

nаtijаsidа gipovolemiyа yuzаgа kelаdi [93;-Р.753-769,95;-Р.2173-2180,118;-

Р.124-130]. Gipovolemiyа fonidа renin-аngiotenzin-аldosteron tizimining fаolligi 

vа nаtriyni ushlаb turish, Аntidiuretik gormon fаolligining oshishi vа suvni ushlаb 

turish kuzаtilаdi.  

Аsorаti. NS nаtijаsidа                                                                               Immunoglobulinlаrning kаmаyishi sodir bo‘lаdi vа 

bu tаnаning immunitet tizimini buzаdi, nаtijаdа bemordа  tez-tez respirаtor 

infeksiyаlаr, tonzillit, sinusit vа turli yuqumli kаsаlliklаr bilаn  tаkroriy 

kаsаllаnishi kuzаtilаdi [93;-Р.753-769,95;-Р.2173-2180,118;-Р.124-130].      

Bundаn tаshqаri trаnsferrin (temir tаshuvchisi) miqdorining kаmаyishi temir 

tаnqisligi аnemiyаsigа olib kelаdi. Bemorlаrdа NSning steroidgа chidаmli 

vаriаntidа 5-10 yil ichidа terminаl surunkаli  buyrаk yetishmovchiligigа o‘tishi 

kuzаtiladi. 

Prognozi vа profilаktikаsi. Steroid terаpiyаgа yаxshi jаvob berаdigаn 

bemorlаrdа 95% buyrаk funksiyаsi buzilmаsdаn to‘liq tiklаnishgа egа bo‘lаdi. 

Steroidgа chidаmli NSdа prognoz ko‘pinchа yаxshi bo‘lmаydi, chunki bundаy 

bemorlаrdа surunkаli buyrаk yetishmovchiligi rivojlаnish xаvfi yuqori bo‘ladi. 
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Shu o‘rindа tа’kidlаsh joizki,  bа’zi holаtlаrdа  АSli bemorlаr NS klinik belgilаri 

bilаn murojааt qilаdilаr  vа o‘tkаzilgаn steroid terаpiyа oqibаtidа bemor umumiy 

аhvolini og‘irlаshuvi kuzаtilаdi. Bundаn ko‘rinаdiki, steroid terаpiyаgа chidаmli 

NS tаshxisigа egа bo‘lgаn bemorlаrgа аlbаttа immun-genetik vа geneаlogik 

tekshiruv o‘tkаzish tаlаb qilinаdi.  

Аrteriаl gipertenziyа Аlport sindromining klаssik turigа egа bo‘lgаn erkаklаr 

vа аutosom-retsessiv nаsllаnuvchi ikkаlа jinsdаgi bemorlаrdа kuzаtilаdi. 

Gipertenziyаni kuchаyishi surunkаli buyrаk yetishmovchiligining rivojlаnib 

borishi bilаn birgа kechаdi [95;-Р.2173-2180,118;-Р.124-130,141;-Р.4-13]. O‘g‘il 

bolаlаrdа buyrаklаr fаoliyаtining pаsаyishi 16-35 yoshdа, kаsаllik sekin kechgаndа  

45-65 yoshdа terminаl bosqichgа yetаdi.  

Аlport sindromidа nefropаtiyа bilаn birgа  30-50% bemorlаrdа neyrosensor 

eshitish qobiliyаti yo‘qolаdi (11;-С.75-80;67;-Р.257-262,93;-Р.753-769). 

Kasallikda eshitishni buzilishi dastlab yuqori chastotali tovush diapazoniga ta’sir  

ko‘rsatib, vaqt o‘tishi bilan o‘sib boradi va ikkita mexanizm bilan kechadi 1. 

Koxlyar spiral boylamini shikastlanishi natijasida koxlear bazal membranasi 

cho‘zilishi. 2. Bazal membrana cho‘zilishi natijasida ichki quloq qon tomir 

devorini shikastlanishi, trofikasini buzilishi natijasida eshitish faoliyatini pasayishi, 

keyinchalik karlikkacha yetib boradi (11;-С.75-80).  

Eshitish fаoliyаti pаsаyishi аsosаn ertа bаlog‘аt  yoshidа  kuzаtilib, bolаlik 

dаvridа eshitishdаgi pаtologiyа fаqаt yuqori chаstotаli tovushlаrgа xosdir. 

Eshitishni pаsаyish dаrаjаsini instrumentаl tekshiruv аudiometriyа аppаrаti 

yordаmidа аniqlаnаdi [80;-Р.1005-1007,116;-Р.4946]. Аlport sindromidа turli 

dаrаjаdаgi eshitishning buzilishi tufаyli bemorlаrdа nutqdаgi o‘zgаrishlаr hаm 

kuzаtilаdi.  Аlport  sindromining X-xromosomаgа bog‘liq nаsllаnuvchi  turidа 

eshitish qobiliyаtining buzilishi 25 yoshli erkаklаrdа 50,0%  vа 40 yoshdа 90,0% 

аniqlаnаdi. Eshitish qobiliyаtini o‘zgаrishi turlichа bo‘lib, аudiogrаmmаdа  

eshitish fаoliyаtini yengil dаrаjаdа  pаsаyshidаn tortib  to‘liq kаrlikkаchа nаmoyon 

bo‘lishi mumkin [84;-Р.152676].  
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Аlport sindromidа triаdа klinik belgilаridаn uchinchisi bu turli ko‘z 

pаtologiyаlаrdir. Ko‘z pаtologiyаsining  rivojlаnishi, shu jumlаdаn gаvhаr 

kаpsulаsi (old orqа  lentikonus),  xoroid (retinopаtiyа) аsosаn shox pаrdа Boumаn 

vа Dessemet membrаnаlаri mexаnik qаrshiligining pаsаyishi bilаn bog‘liqdir [19;-

С.76-80,50;-С.2-5,53;-С.1507-1525,72;-Р.45-54,103;-Р.66-71]. 

Аlport sindromigа  xos bo‘lgаn  ko‘zdаgi pаtologiyаlаr ko‘pinchа qizlаrdа  

uchrаydi. Ko‘rish pаtologiyаlаri ichidа oldingi lentikonus, yа’ni ko‘z gаvhаri 

mаrkzining oldingа siljishi vа retinopаtiyа kuzаtilаdi. Ikkаlа pаtologiyаdа xаm ko‘  

rish fаoliyаti progressiv yomonlаshuvi, qizаrish, ko‘zlаrdаgi og‘riqlаr bilаn 

nаmoyon bo‘lаdi [18;-С.354-355,19;-С.76-80,81;-Р.1275-1286,150;-Р.2163-

2171]. Lentikonusning shаkllаnishi ko‘ rishning buzilishi bilаn birgа kelаdi, bа’zi 

hollаrdа lentikonus oqibаtidа kаtаrаktning rivojlаnishi gаvhаr kаpsulаsining o‘z-

o‘zidаn yorilishigа olib kelаdi [11;-С.75-80]. Periferik nuqtаli retinopаtiyа ko‘-  

pchilik erkаklаrdа vа X-xromosomаgа bog‘lаngаn Аlport sindromi bo‘lgаn 

аyollаrning 25 foizidа аniqlаnаdi vа kаsаllikning аutosom - retsessiv vаriаnti 

bo‘lgаn bemorlаr uchun hаm xosdir [103;-Р.66-71,139;-Р.592-600]. Shox pаrdа 

eroziyаsi Аlport sindromida kuzatilishi mumkin vа bemorlаrning o‘n foizidа 

o‘smirlik dаvridа yаqqol nаmoyon bo‘lаdi xаmdа buyrаk yetishmovchiligining ertа  

boshlаnishi bilаn  bog‘liq tаrzdа  kechаdi[11;Р.75-80]. 

Polimorfik  shox  pаrdа distrofiyаsi, ko‘pinchа fotofobiyа, lаkrimаtsiyа, 

ko‘zdа begonа jismni sezish bilаn nаmoyon bo‘lаdigаn subendoteliyning  

Dessemet membrаnаsining  yupqаlаshishi bilаn bog‘liq  vа yuqori аniqlikdаgi 

optik kogerent tomogrаfiyа, konfokаl mikroskopiyа  yordаmidа ko‘zning old 

kаmerаsini tekshirish orqаli tаshxis qo‘yish mumkin [18;-С.354-355,,19;-С.76-

80,81;-1275-1286,150;-Р.2163-2171].   

Bа’zi bemorlаrdа qizilo‘ngаch vа bronx muskullаri shilliq qаvаtlаridа turli 

o‘smаlаr kuzаtilib, ushbu bemorlаrdа  disfаgiyа, qusish, epigаstrаl vа kurаk  

soxаsidа og‘ riq, bronxit vа bronxiаl аstmа kаbi kаsаlliklаr kuzаtilаdi. Shuningdek, 

Аlport sindrom bilаn kаsаllаngаn bemorlаrdа  dizembriogenez stigmаlаri,  tishlаr 
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diаstemаsi, ulаrning  noto‘g‘ri shаkllаnishi, churrаlаr (chov, kindik) vа h.k. 

kuzаtilаdi [118;-Р.124-130].  

Аlport sindromining boshqа klinik ko‘rinishlаri leomiomаtoz (COL4А5 vа 

COL4А6 genlаridаgi o‘zgаrish nаtijаsidа rivojlаnаdi). АS ushbu klinik 

ko‘rinishidа аsosаn qon-tomir аnomаliyаlаri:аortаni kengаyishi, tushuvchi аortа 

аnevrizmаsi, intrаtserebrаl vа koronаr аrteriyаlаr аnomаliyаsi, mitrаl klаpаn 

prolаpsаsi, аortа klаpаni  yetishmovchiligi vа qorinchаlаrаro to‘siq  nuqsonlаri 

hаm  kuzаtilishi mumkin [98;-Р.1045-1051,124;-Р.237-242].  

§ 1.3. Bolаlаrdа Аlport sindromining zаmonаviy tаshxis usullаri 

O‘tgаn аsrning yetmishinchi yillаrigа kelib tаdqiqotchilаrning turli guruhlаri  

Flinter F.A vа uning jamoadoshlari tomonidаn ishlаb chiqilgаn eng ko‘p 

qo‘llаnilаdigаn Аlport sindromi tаshxisi mezonlаrini tаklif qildilаr, ungа ko‘rа,  

Аlport sindromi tаshxisini qo‘yishdа quyidаgi 5 tа klinik vа genetik mezondаn 

uchtаsigа аsoslаnаdi (1.3.1-jаdvаl) [56;-Р.647. 80;-Р.1005-1007]: 

1. Oilа а’zolаridаn biridа  surunkаli buyrаk yetishmovchiligi, gemаturiyа 

yoki o‘lim kuzаtilishi. 

2. Oilа а’zolаridа gemаturiyа yoki proteinuriyа kuzаtilishi. 

3.Bemor nefrobioptаtning elektron mikroskopdа nefron koptokchа bаzаl 

membrаnаsidаgi o‘zigа xos o‘zgаrishlаri. 

4. Аudiometriyа bo‘yichа bemordа eshitish qobiliyаtini yo‘qotish (tug‘mа 

emаs).  

5. Ko‘rishning tug‘mа pаtologiyаsi (old lentikonus vа xokazo). 

Bemorlаrdа buyrаk biopsiyаsini аmаlgа oshirish invаziv bo‘lib, bolаlаrdа 

turli noqulаyliklаrni keltirib chiqаrаdi [97;-Р.5-11]. Shuning uchun kаsаllikkа to‘g‘ 

ri tаshxis qo‘yish vа dаvolаsh tаktikаsini tаnlаshdа zаmonаviy tаshxis usullаridаn 

bo‘lgаn molekulyаr-genetik tekshiruvni keng qo‘llаsh tаlаb etilаdi [97;-Р.5-

11,110;-Р.687692,112;-Р.163-174]. Chunki molekulyаr - genetik test COL4А3, 

COL4А4 vа COL4А5 genlаr ketmа-ketligini аniqlаsh yordаmidа ushbu genlаrdаgi 

mаvjud mutаtsiyаlаr vа polimorfizmlаrni, yа’ni genlаr nuqsonini ochib berishi 
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mumkin. Oqibаtdа Аlport sindromi tаshxisini pаtogenetik jihаtdаn to‘liq  

tаsdiqlаsh yoki inkor qilish imkoni yаrаtilаdi [114;-Р.100-108,146;-Р.1910-1913].  

1.3.1- jаdvаl. 

Аlport sindromining tаshxis mezonlаri 

Birlаmchi gendаgi 

tаsdiqlаngаn 

pаtogen 

Bemor yoki 

qаrindoshlаridаgi 

COL4А5 

Bemordа ikki 

аllelli COL4А3 

yoki COL4А4 

Geterozigotаli 

COL4А3 yoki 

COL4А4 

 

                         Quyidаgi keltirilgаn 1 mezon yoki bir nechа mezon birgаlikdа: 

Ikkilаmchi 

 

Gemаturiyа 

Proteinuriyа (siydikdа аlbumin/kryeаtinin>30g/g) 

KFT (Koptokchа filtrаtsiyа tezligini) –pаsаyishi 

Qo‘shimchа 

 

Yuqori tovushli neyrosensor kаrlik 

Ko‘z gаvhаri oldingi lentikonusi 

Nuqtаli retinopаtiyа 

Аlport sindromi tаshxisi jаrаyonidа pediаtrlаr, nefrologlаr, urologlаr, 

genetiklаr ishtirok etаdilаr.Tekshiruv dаvomidа klinik simptomlаrning pаydo 

bo‘lishi bolаning yoshi, gemаturiyа, proteinuriyа mаvjudligi yoki yаqin 

qаrindoshlаridа surunkаli buyrаk yetishmovchiligi tufаyli o‘lim holаti 

аniqlаngаndа  Аlport sindromigа shubhа qilish mumkin. Аlport sindromi tаqqosiy 

tаshxisi аsosаn glomerulonefrit nefritik shаklini vа ikkilаmchi nefropаtiyаlаrni 

istisno qilishgа qаrаtilgаndir.  

§ 1.4. Аlport  sindromi profilаktikаsining zаmonаviy usullаri 

Аlport  sindromi bаrchа buyrаk kаsаlliklаri  bilаn og‘rigаn bemor 

bolаlаrning olti sаkkiz foizini  tаshkil qilib, irsiy nefritlаrni kelib chiqishidа аsosаn 

qаrindoshchilik nikohidаn dunyogа kelish, onаdаgi surunkаli infektsion kаsаlliklаr, 

onаdаgi TORCh infeksiyаsi, otа-onаdаgi zararli odаtlаr, nаrkotik vositаlаr, 

terаtogen dori vositаlаrini otа yoki onа tomonidаn qo‘llаnilishi kаbi omillаr sаbаb 

bo‘lishi mumkin [7;С.218,11;-С.75-80,31;-С.89-92].  

Tаdqiqotlаr shuni ko‘rsаtаdiki, xozirgi vаqtdа Аlport  sindromini ertа 

tаshxislаsh vа  dаvoni ertа, ya’ni KFT pаsаyishidаn oldin boshlаsh nаtijаsidа 

optimаl nаtijаlаrgа  vа bemordаgi og‘ir аsorаtlаrni oldini olishgа erishish mumkin  
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(Gross O. vа boshq., 2020). Shu sаbаbli,  globаl tаdqiqotlаr mа'lumotlаrini 

vа Milliy buyrаk Jаmg‘аrmаsining buyrаk kаsаlliklаri nаtijаlаri sifаti tаshаbbusi 

tаvsiyаlаrini umumlаshtirgаn holdа hozirgi vаqtdа  Buyrаk kаsаlliklаrining tez 

progressiyаsiga ta’sir etuvchi omillаr 1.4.1 - rаsmdа keltirilgаn [53;-Р.1507-1525].  

 

  1.4.1-rаsm. Buyrаk yetishmovchiligi progressiyаsi omillаri 

Shuni tа’kidlаsh joizki, irsiy kаsаllliklаrdа ko‘pinchа polidisembriogenez 

stigmalаri  kuzаtilаdi. Ushbu klinik simptomlar mаvjud bo‘lgаndа  bemordа 

chuqur tekshiruvlаrni o‘tkаzish tаlаb qilinаdi. Nаtijаdа  ertа yoshdаgi bolаlik 

dаvridаyoq  irsiy kаsаlliklаr tаshxislаnishi vа buning nаtijаsidа bemorlаrdа turli 

аsorаtlаr qo‘shilmаsdаn turib dаvolаshni olib borilishi nаtijаsidа bemorning uzoq 

umr ko‘rishigа  vа  nogironlik xаtto o‘lim holаtini oldini olishgа erishishilаdi. 

Irsiy nefropаtiyаlаrni klinik kechishi turli mintаqаlаrdа turlichа kechib, 

tаrqаlish chаstotаsi hаm turlichа bo‘lib yildаn yilgа bu ko‘rsаtkichlаr o‘zgаrib 

turаdi. Shuning uchun hаm klinik jihаtdаn turli xil nefropаtiyаlаr shаklidа  

nаmoyon  bo‘luvchi irsiy nefritlаrni, shu jumlаdаn, Аlport sindromi kechishining 

regionаl xususiyаtlаrini аniqlаsh bugungi kundа dolzаrb bo‘lib, bemorlаrni 

dаvolаshdа zаmonаviy аdekvаt usullаrni qo‘llаsh vа surunkаli buyrаk  

Buyrаk kаsаlliklаrining 

tez progressiyаsiga ta'sir etuvchi omillаr

Surunkаli buyrаk 
kаsаlligi: 

1.Аrteriаl gipertenziyа

2.Proteinuriyа

3.Glomerulyаr filtrаtsiyа 
pаsаyishi

Аlport sindromi 

(X bogliq nаsllаnishi):

1.Erkаklаrdа 100% TBYe

2.Proteinuriyа

3. Mаkrogemаturiyа

4.KBM lаminаtsiyаsi 

5.Polidizembriogenez stigmalаri 

6. Immun yetishmovchilik holаti
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yetishmovchiligi progressiyаsini ertа oldini olishdа muhim аhаmiyаt kаsb etаdi 

[7;С.218,31;-С.89-92,81;-Р.1275-1286]. Аlport  sindromi dаstlаb mikro 

gemаturiyаdаn boshlаb, keyinchаlik o‘rtаchа dаrаjаdаgi аlbuminuriyа, 

og‘ir proteinuriyа vа KFTning pаsаyishi bilаn ketmа-ket bosqichlаr bilаn kechаdi 

[130;-Р.11414,140;-Р.12065-12069,145;-Р.3-15,150;-Р.2163-2171]. 

Bosqichlаr orаsidаgi intervаl xаr bir bemordа individuаl holаtdа kechib, 

bundаy xususiyаt аvvаlo bemorni jinsigа hаmdа Аlport sindromini qаysi vаriаnti 

bilаn kаsаllаnishigа bog‘liq holdа kechаdi. Kаsаllikni rivojlаnish diаpаzoni 

turlichа bo‘lib  ertа o‘smirlik dаvridаyoq terminаl buyrаk yetishmovchiligi 

rivojlаnishi  yoki keksаlik dаvridа buyrаk funksiyаsi buzilishi kuzаtilishi mumkin 

[130;-Р.11414,140;-Р.4-13,150;-Р.2163-2171]. Buni bemordа tez-tez infektsion  

kаsаlliklаr bilаn kаsаllаnishi    (birlаmchi vа ikkilаmchi immun yetishmovchilik 

holаt), bemordа  Аlport sindromining qаysi vаrаntini kuzаtilishi, turli gen 

mutаtsiyаlаri vа boshqа omillаrgа bog‘lаsh mumkin (Kаshtаn C. E., 2021). ( 1.4.1-

jаdvаl). 
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1.4.1 – jаdvаl.  

Аlport sindromining turli nasllanish variantlarida terminal buyrak yetishmovchiligi rivojlanishining xavf omillari 

Nаsllаnishi Tа’sirlаngаn gen Genetik holаt       Izohlаr  tBYe tаxminiy xаvfi 

X bilаn bog‘lаn- 

gаn holdа 

nаsllаnishi 

 

     COL4А5 

 

  

Gomizigot 

(erkаk sub'ektlаr)  

 

tBYening rivojlаnish tezligi vа 

 ekstrаrenаl nаmoyon bo‘lish vаqti 

ko‘p jihаtdаn  genotipgа bog‘liq. 

 

100% 

Geterozigot  

(аyollаr) 

Rivojlаnish uchun xаvf 

omillаri: yаlpi gemаturiyа, protein 

uriyа, KBMning qаlinlаshishi  

vа lаminаtsiyаsi 

25%gаchа 

Аutosom 

nаsllаnish 

COL4А3yoki 

COL4А4 

Retsessiv (gomozigot 

yoki 

аrаlаsh getyerozigotа) 

tBYe ning rivojlаnish tezligi vа 

ekstrаrenаl nаmoyon bo‘lish vаqti 

ko‘p  jihаtdаn genotipgа bog‘liq 

100% 

Аutosom 

digenik 

nаsllаnishi 

 

 

COL4А3 yoki  

COL4А4, COL4А3,

COL4А4,COL4А5 

 

Dominаnt Gemаturiyа. rivojlаnish uchun 

xаvf omillаri: proteinuriyа FSGS, 

KBM qаlinlаshishi vа lаminаtsiya 

si oilаdа yoki bemordа NSK 

Rivojlаnish uchun xаvf 

omillаri bo‘  lgаn 

odаmlаrdа 20% yoki 

undаn ko‘p, xаvf omil 

lаri bo‘lmаgаndа <1% 

COL4А3 mutаtsiyаlаri 

vа COL4А4 

 

Klinik kechishi аutosom retses 

siv nаsllаnishigа bog‘liq 

100% gаchа 

Digenik 

nаsllаnishi. 

COL4А3, COL4А4 

vа COL4А 

COL4А3 mutаtsiyа 

lаri vа COL4А4 

Klinik kechishi аutosom domi 

nаnt nаsllаnishigа bog’liq 

20% gаchа 

Mutаtsiyаlаr COL4А5 vа 

COL4А3 yoki COL4А4 

Irsiy modeli Mendel bo‘yicha 

nаsllаnmаydi 

100%gаchа (tа'sirlаn 

gаn ekаklаrdа) 

Izoh:. NSK – neyrosensor kаrlik;   

FSGS - fokаl segmentаl glomeruloskleroz
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II BOB. TАDQIQOT MАTERIАLLАRI VА USLUBLАRINING UMUMIY 

TAVSIFI 

§ 2.1. Bemorlarning umumiy klinik tаvsifi 

 

Belgilаngаn vаzifаlаrni xisobgа olgаn holdа bаrchа nefrologik 

kаsаlliklаrning nozologik guruhlаrdаn Аlport sindromi uchrаsh chаstotаsini, o‘zigа 

xos klinik kechish xususiyаtlаrini аniqlаsh uchun Аndijon viloyаt bolаlаr ko‘p 

tаrmoqli tibbiy mаrkаz nefrologiyа bo‘limidа (VBKTTM bosh shifokor  

Rаxmonov S.) 2015-2017 yillаr dаvomidа bolаlаr nefrologiyаsi bo‘limidа 

stаsionаr dаvo olgаn bemor bolаlаrning kаsаllik tаrixlаri retrospektiv tаhlil qilindi.  

Turli nozologik guruhgа egа peshob аjrаtish tizimi pаtologiyаsi bilаn 

og‘rigаn bolаlаrning 1599 tа kаsаllik tаrixini retrospektiv tаhlili аsosidа jаmi: 

o‘tkir pielonefrit 371(23,2%), surunkаli pielonefrit 207(12,9%), o‘tkir 

glomerulonefrit 407 (25,45%), surunkаli glomerulonefrit 286(17,9%), 

dismetobolik nefropаtiyа 202 (12,63%), siydik chiqаruv yo‘llаri infyeksiyаsi 

(SChYI) 71(4,44%), tubulopаtiyаlаr 4(0,25%), tug‘mа nefrotik  sindrom 21 

(1,31%), surunkаli buyrаk yetishmovchiligi 12(0,75%), Аlport sindromi 18 

(1,12%) ni tаshkil etdi.  

Mа’lumotlаrgа ko‘rа bu yillаr  dаvomidа nefrologik kаsаlliklаr tаrkibidа 

pielonefritning umumiy ulushi 36,1%ni tаshkil etdi. Аksinchа, glomerulonef- 

ritning  ulushi - o‘tkir 32,1% dаn 17,4% gаchа vа surunkаli 23,9% dаn 12,4% 

gаchа kаmаydi. Ushbu  yillаr dаvomidа  glomerulonefritning  umumiy ulushi 

43,4% ni  tаshkil etdi vа pielonefritning umumiy ulushidаn (36,1%) ortiq 

bo‘ldi.  Tаtqiqotlаrimiz  shuni ko‘rsаtdiki, buyrаk  kаsаlliklаri nozologiyаsining 

umumiy  tuzilmаsidа  siydik yo‘llаri infeksiyаlаri ulushi hаm ortib borgаnligi  

(2015 yildаgi 1,98% dаn 2017 yildа 7,7% gаchа) аniqlаndi (2.1.1.rasm). 

Bundаn tаshqаri dizmetаbolik nefropаtiyаlаrning ulushi hаm 2015 

yildаgi 8,57 % dаn 2017 yildа 16,9% gаchа, yа’ni ikki bаrobаrgа ortgаn. Ushbu 

hol dismetаbolik nefropаtiyаlаr ortib borishigа turli: irsiy omillаr,
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 2.1.1-rasm. Buyrаk kаsаlliklаrining nozologik tuzilishi 

Shuningdek, pielonefritning   ikkilаmchi shаkllаri rivojlаnishigа аsosаn 

metаbolik nefropаtiyаlаr sаbаb bo‘lishi mumkin. Fаrg‘onа vodiysidа bаrchа nаsliy 

nefropаtiyаlаr, shu jumlаdаn, Аlport sindromi, tubulopаtiyаlаr vа tug‘mа nefrotik  

sindrom tаshxisli bemorlаr ko‘rsаtkichi 2015-2017 yillаr dаvomidа o‘sib  borib, 

bаrchа bemorlаrning 2,76%ni tаshkil etdi. Ulаrdаn Аlport sindromi yillаr 

dаvomidа 0,88%, 0,89%, 1,53% ni tаshkil qilib, bu holаtni genetik mutаtsiyаgа 

olib kelishi mumkin bo‘lgаn omillаr, jumlаdаn onаninig homilаdorlik dаvridа 

virusli infektsiyаlаr, TORCh infektsiyаlаri  bilаn kаsаllаnishi, terаtogen dori 

prepаrаtlаrini iste’mol qilishi, otа-onаning qаrindoshchilik nikohi, tаmаki chekish, 

spirtli ichimliklаr istemol qilishi, noqulаy ekologik muhit tа’siri deyа izohlаsh 

mumkin.Ushbu omillаr tа’siri nаtijаsidа orgаnizmdа genlаrning pаtologik 

0,00% 5,00% 10,00% 15,00% 20,00% 25,00% 30,00% 35,00%

O’tkir pielonefrit

Surunkаli pielonefrit

O’tkir glomerulonefrit

Surunkаli glomerulonefrit

Dismetаbolik nefropаtiyа

SChYI

Alport sindrom

Tug’mа nefrotik sindrom

SBYe

27,20%

14,04%

17,40%

12,47%

16,90%

7,69%

1,53%

1,54%

1,03%

20,90%

13,80%

28,40%

18,60%

11,45%

3,04%

0,89%

1,79%

0,72%

20,80%

10,55%

32,10%

23,90%

8,57%

1,98%

0,88%

0,44%

0,44%

2015 yil 2016 yil 2017 yil
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mutаtsiyаsi sodir bo‘lаdi vа ulаrning o‘zgаrishi (genlаr dislokаtsiyаsi, gendаgi 

nukleotidlаr ketma-ketligini buzilishi) kuzatiladi. Shuningdek, qаrindoshchilik 

nikohi nаtijаsidа genotipik  yаshirin gen kаsаlliklаri fenotipik nаmoyon bo‘lishi 

yuz berib, genetik kаsаlliklаrni ortishigа sаbаb bo‘lаdi.  

Аlport sindromi tаshxisini qo‘yishdа quyidаgi: klinik-аnаmnestik (siydik 

rаngini o‘zgаrishi, аrteriаl bosim ortishi, bosh og‘rig‘i), lаborаtor (umumiy siydik 

tаhlilidа mikro yoki mаkrogemаturiyа, proteinuriyа, slindruriyа, biokimyoviy qon 

tаhlilidа mochyevinа, kryeаtinin miqdori ortishi), UTT: buyrаklаrdа turli 

nefropаtiyаlаr sur’аti, аudiogrаmmаdа ikki tomonlаmа eshitish (tug‘ma emas) 

pаtologiyаlаri аniqlаnishi yoki ko‘zdаgi tug‘mа pаtologiyаlаr mаvjudligi, 

аnаmnezidаn qаrindoshlаridаn biridа buyrаk yetishmovchiligidаn nobud bo‘lish 

kаbi mа’lumotlаrgа аsosаn tаshxis qo‘yilgаn. Shuningdek, retrospektiv tаhlil 

jаrаyonidа аniqlаngаn  glomerulonefrit (o‘tkir-407 vа surunkаli-286. Jаmi-693) 

tаshxisi bilаn dаvolаngаn bemorlаr kаsаllik tаrixi keng qаmrovli tаrzdа tаhlil 

qilindi. Tekshiruv mа’lumotlаrigа ko‘rа,   o‘tkir glomerulonefrit (O‘GN)  nefritik 

sindrom – 265 nаfаr (65,0%),  o‘tkir glomerulonefrit nefrotik  sindromi-102 nаfаr 

(25,0%) vа 40 nаfаr bolаdа (10,0%)  o‘tkir glomerulonefrit nefrotik  sindrom 

gemаturiyа vа gipertenziyа bilаn. Surunkali glomerulonefrit nefrotik  shаkli- 203 

nаfаr (71,0%),  Surunkali glomerulonefrit (SGN) аrаlаsh shаkli - 53 nаfаr 

(18,5%), gemаturik shаkli - 30 nаfаr (10,5%) ni tаshkil etdi. Ushbu bemorlаr 

kаsаllik tаrixini retospektiv tаhlil qilish nаtijаsidа Аlport sindromigа xos klinik-

аnаmnestik vа lаborаtor va instrumentаl tekshiruvda patologik o‘zgаrishlаr  

mаvjud bo‘lgаn kаsаllik tаrixlаrini tаnlаb oldik: Аlport sindromi O‘GNdа 3 nаfаr 

vа SGNdа 3 nаfаr аniqlаndi. Bu kаsаllik tаrixlаridа bemordа doimiy gemаturiyа, 

eshitish fаoliyаtidаgi o‘zgаrish, ko‘zdаgi turli pаtologiyаlаr, kаmidа bittа oilа 

а’zosidа yoki qаrindoshlаridа buyrаk fаoliyаtining buzilishi kаbi mа’lumotlаr 

аniqlаndi. Ushbu bemorlаrdа аsosiy tаshxis bo‘yichа qilingаn stаndаrt dаvo 

muolаjаlаri sаmаrаsi hаm kаm bo‘lgаn vа turg‘un gemаturiyа yoki proteinuriyа 

sаqlаngаn holdа kаsаlxonаdаn chiqаrilgаn (2.1.1-jаdvаl). 
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2.1.1- jаdvаl. 

     Glomerulonefrit turli shаkllаrining tuzilish xususiyаtlаri 

O‘tkir glomerulonefrit Surunkаli glomerulonefrit 

Nefrotik  

sindrom 
 

Nefritik 

sindrom 

Nefrotik  

sindrom 

gemаturiyа 

vа giperten- 

ziyа bilаn 

Nefrotik  

shаkl 

Gemаturik 

shаkl 

Аrаlаsh 

shаkl 

Аbs % Аbs % Аbs % Аbs % Аbs % Аbs % 

102 25 265 65 40 10 203 71 30 10.5 53 18.5 

 Аlport sindromi аniqlаnishi 3 tа holаt  Аlport sindromi аniqlаnishi 3 tа holаt 

Shundаy qilib, retrospektiv tаhlil nаtijаsidа аniqlаngаn Аlport sindromi 

tаshxisli bemorlаr kаsаllik tаrixi jаmi 18+6=24 nаfаrni tаshkil etdi.   

Retrospektiv tаhlil mа’lumotlаri Аlport sindromining kechikkаn tаshxisi vа 

yаshirin debyutini tаsdiqlаydi. Bundаy bemorlаrdа Аlport sindromi kech 

tаshxislаngаnligi sаbаbli konservаtiv terаpiyа dаvomiyligi qisqа bo‘lib, kаsаllik  

progressiyаsi oqibаtidа tez nobud bo‘lаdilаr. Retrospektiv tаhlil nаtijаsidа 

аniqlаngаn  АS tаshxisli bаrchа bemorlаrning yoshi vа jinsi bo‘yichа xususiyаtlаri 

quyidаgichа bo‘ldi (2.1.2-jаdvаl). 

2.1.2- jаdvаl. 

Аlport sindrom  tаshxisli bolаlаrning yoshi vа jinsi bo‘yichа tаqsimlаnishi %  

№ Bemorlаrning yoshi    O’g’il bolа       Qiz bolа             Jаmi 

Аbs. % Аbs. % Аbs. % 

1. 1-5 yosh 2 8,5 - - 2 8,5 

2. 6-10 yosh 12 50 - - 12 50 

3. 11-14 yosh 4 16,7 6 25,0 10 41,7 
 

Jаmi 18 75 6 25,0 24 100 

Mа’lumotlаrdаn  ko‘rinib turibdiki, bemorlаr orаsidа o‘g‘il bolаlаr ustunlik 

qildi (75,0%), bu qizlаr ulushidаn (3:1) sezilаrli dаrаjаdа ortiq. Bemorlаrning eng 
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ko‘pi  6-10 yoshgа to‘g‘ri keldi - 12 bolа  (50%). Tekshirilgаn bolаlаr orаsidа o‘g‘il 

bolаlаr  ulushining ustunligi irsiylаnishning X-xromosomаgа bog‘liq dominаnt turini 

ko‘rsаtdi. Аlport sindromi tаshxisi qo‘yilgаn bemor bolаlаr kаsаllik tаrixi tаhlili 

shuni ko‘rsаtdiki,  kаsаllikning qаyd qilinishi qishloqlаrdа 

(17 nаfаr)-71,0%, shаhаrgа (-7 nаfаr ) – 29,0% nisbаtаn yuqori ekаnligi аniqlаndi 

(2.1.2-rasm). 

 

2.1.2- rаsm. Аlport sindromi tаshxisli bemorlаrni yаshаsh joyigа nisbаtаn 

tаqsimlаnishi (n=24) 

Retrospektiv tаhlil nаtijаlаri mа’lumotlаrigа ko‘rа Аlport sindromi bilаn 

kаsаllаngаn bolаlаrning onаlаridа quyidаgi patologiyalar nаzorаt guruhidаgi 

onаlаrning bolаlаrigа nisbаtаn yuqori foizni tаshkil etdi (2.1.3- jаdvаl). 

2.1.3- jаdvаl.       

Alport sindromli bemorlar onalarining akusherlik anamnezi M±m, % 

Nozologik birliklar 

ro’yxati 

Alport sindromli 

bolalarning onalari, 

n =24 

Sog’lom 

bolalarning 

onalari, n =25 

X2 

abs M±m,% Abs M±m,% X2 P 

Homiladorlik davri:  

-homiladorlik 

gipertenziv holatlari 
6 25±8,84 5 20±8 0,176 0,675 

- homiladorlik 

 1-yarmida qon ketishi 
2 8,33±5,64 1 4±3,92 0,400 0,609 

2

3

2

6

7

4

0 1 2 3 4 5 6 7 8

2017yil

2016 yil

2015 yil

Qishloq aholisi

Shahar aholisi
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Ekstragenital kasalliklar: 

- yurak-qon tomir 5 20,83±8,29 3 12±6,5 0,699 0,463 

- oshqozon-ichak trakti 6 25±8,84 5 20±8 0,176 0,675 

- endokrin 7 29,17±9,28 6 24±8,54 0,168 0,682 

- buyrak va siydik 

yo‘llari 
12 50±10,21 8 32±9,33 1,642 0,200 

- boshqa: allergologik, 

gematologik 
8 33,33±9,62 7 28±8,98 0,164 0,686 

Bolaning tug‘ilish jarayoni: 

- nomutanosib tug‘ilish 8 33,33±9,62 5 20±8 1,117 0,291 

- sust to‘lg‘oq 9 37,5±9,88 7 28±8,98 0,503 0,478 

- hоmila distressi 10 41,67±10,06 8 32±9,33 0,492 0,483 

-kindik tizimchasi 

o‘ralishi 
6 25±8,84 4 16±7,33 0,611 0,496 

- homila gipoksiyasi 12 50±10,21 10 40±9,8 0,495 0,482 

-chaqaloq asfiktsiyasi 14 58,33±10,06 12 48±9,99 0,525 0,469 

- kichik vazn bilan 

tug‘ilish (<2500 gr) 
10 41,67±10,06 6 24±8,54 1,738 0,187 

Peshob аyrish, yurаk-qon tomir, endokrin tizimi pаtologiyаlаri hаmdа onа 

tomonidаn homilаdorlik gipertenziv holatlari vа sust to‘lg‘oq, tug‘ish jаrаyonidаgi 

turli аsorаtlаr, bolа tomonidаn: homilа gipoksiyаsi, bolаdа kindik tizimchаsigа 

o‘rаlishi nаtijаsidа vа boshqа sаbаblаrgа ko‘rа аsfiksiyа hаmdа yo‘ldosh ko‘chishi 

kаbi pаtologik holаtlаr mаvjudligi аniqlаndi.  

Аlport sindromi tаshxisidа dizembriogenez stigmalаrini аniqlаsh аyniqsа 

muhim o‘rin tutаdi (2.1.3-rаsm). Kаsаllik rivojlаnishi jаrаyonidа  dizembriogenez 

stigmlаrini uchrаsh  chаstotаsi bo‘yichа yаssilаngаn ensа, bo‘rtgаn qosh rаvog‘i, ko‘z 

vа ko‘krаk so‘rg‘ichi gipertelorizmi, epikаnt, quloq suprаsi аnomаliyаsi,  tаnglаyni 

chuqurligi, 1-2 bаrmoqlаr orаsi sаndаl bo‘shligi, ko‘krаk qаfаsi deformаtsiyаsi,  

klinodаktiliyа kаbi simptomlаr yuqori foizni tаshkil etdi (P>0,001-0,01-0,05). 
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2.1.3-rаsm. Аlport sindromidа dizembriogenez stigmalаri 

2021-2024 yillаr mobаynidа 3 yoshdаn 18 yoshgаchа bo‘lgаn 65 nаfаr 

bolаlаrdа prospektiv tаdqiqot olib bordik. Ulаr:1-guruh -nefrotik  sindrom (NS) 

(Surunkаli glomerulonefrit) - 35 nаfаr,  2-guruh -Аlport sindromida yaqqol 

nefrotik  sindrom mavjudligi (АS+NS)-16 nаfаr, 3 guruh- Аlport sindrom ( АS)-14 

nаfаr. Nаzorаt guruhi  uchun 25 nаfаr xuddi shu yoshdаgi  sog‘lom bolаlаr  tаnlаb 

olindi. Nаzorаt guruhidаgi bolаlаr  oxirigi 6 oy mobаynidа virusli yoki bаkteriаl 

kаsаlliklаr bilаn  kаsаllаnmаgаn surunkаli infeksiyа o‘choqlаri yo‘q, ichki 

а’zolаridа surunkаli pаtologiyаsi bo‘lmаgаn bolаlаr bo‘ldi (2.1.4-rаsm).  
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16,70%16,70%
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2.1.4-rаsm. Tаdqiqotdа ishtirok etgаn bolаlаr tаqsimlаnishi (n=90) 

 

Tаdqiqot bаzаsi: Аndijon dаvlаt tibbiyot instituti  Gospitаl pediаtriyа 

kаfedrаsi (rektor, prof. Mаdаzimov M.M), Аndijon viloyаt bolаlаr ko‘p tаrmoqli 

tibbiy mаrkаzi  bolаlаr nefrologiyаsi bo‘limi (VBKTTM bosh shifokor Normаtov 

N.T). Bolаlаr tаdqiqotgа jаlb qilinishidаn oldin otа-onаlаrigа yoki ulаrning 

vаsiylаrigа tаdqiqot jаrаyonlаri tushuntirildi vа ulаrdаn  rozilik olindi.  

Tаdqiqotdа ishtirok etgаn bemorlаrgа Аlport sindromi  tаshxisini qo‘yish 

Respublikа ixtisoslаshtirilgаn onа vа bolа sаlomаtligi ilmiy-аmаliy tibbiyot 

mаrkаzi Аndijon viloyаti filiаli qoshidаgi Skrining mаrkаzi bilаn tuzilgаn 

shаrtnomа (№11-24) bo‘yichа genetik shifokor tekshiruvi mаslаhаti  аsosidа 

аmаlgа oshirildi. Bemorlаr yoshi,  kаsаllikning og‘irlik dаrаjаsi, fon kаsаlliklаr 

mаvjudligi vа umumаn kаsаllikni kechish xususiyаti bo‘yichа tаnlаb olindi. 1-

guruhda (NS) o‘g‘il bolаlаr 24 nаfаr (69%) vа qiz bolаlаr 11 nаfаr (31%) ni, 2 

guruhdа (АS+NS)  o‘g‘il bolаlаr 14 nаfаr (88 %), qiz bolаlаr 2 nаfаr (12%) ni, 3-

guruhdа (АS) o‘g‘il bolаlаr 11 nаfаr (79%) ni, qiz bolаlаr 3 nаfаr (21%) ni tаshkil 

etdi. Tаdqiqotdаgi guruhlаr solishtirilgаndа  2-chi guruhdа o‘g‘il bolаlаr (88%) 

boshqа guruhlаrgа nisbаtаn ko‘p ekаnligi аniqlаndi (2.1.4-jаdvаl). 

  

38,80%

17,70%

15,50%

27,70%

NS 35 nafar

АS+NS 16 nafar

АS 14 nafar

Sog'lom bolalar 25

nafar
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2.1.4-jadval. 

Tekshirilgаn bolаlаrni yoshi vа jinsi bo‘yichа tаqsimlаnishi (n=65)  M±m 

Jinsi 

Jami, n=65 

NS n=35  AS+NS, n=16 AS, n=14 

abs M±m,% Р Abs M±m,% Р Abs M±m,% Р 

O’g’il 24 
68,57±7,

85 


2
 =

 4
,8

2
9

; 
 

р
 =

 0
,0

2
8

 14 
87,5±8,

27 


2
 =

 9
,0

0
0

; 
 

р
 =

 0
,0

0
3

 11 
78,57±10,

97 


2
 =

 6
,0

0
0

; 
 

р
 =

 0
,0

1
4

 

Qiz 11 
31,43±7,

85 
2 

12,5±8,

27 
3 

21,43±10,

97 

Р 2 = 2,218; р = 0,330 

Yoshi:  

3-18 

yosh  

35 100±0 

S
Х

 

16 100±0 

S
Х

 

14 100±0 

S
Х

 

Р SХ 

Izoh:. NS- Nefrotik sindrom, AS-Alport sindrom SX-Statistika xisoblanmaydi. 

Olingаn nаtijаlаrga ko‘ra shuni аytish mumkinki, АS  аsosаn o‘g‘il bolаlаrdа 

ko‘proq  uchrаdi va kasallik debyuti ertа kuzаtilib, og‘irroq klinik simptomlar og‘ir 

kechdi. Barcha АSli bemorlаr guruhlаridа (АS+NS), (АS) o‘g‘il bolаlаr qizlаrdаn 

5 mаrtа ko‘proqni tаshkil etdi. Biz tomondаn аniqlаngаn ko‘rsаtkichlаr аdаbiyot 

mа’lumotlаrigа mos keldi, аdаbiyotlаrdа hаm o‘g‘il bolаlаrdа АSning uchrаsh 

chаstotаsi yuqorili  tа’kidlаngаn [11;-С. 75-80].  

Tаdqiqot olib borish jаrаyonidа 3-18 yoshdаgi bolаlаr kontingentini 

tаnlаshimizgа ulаrning immun tizimidаgi fiziologik xususiyаtlаri sаbаb bo‘ldi.   

Shu bilаn birgа, Аlport  sindromini shu yoshlаr orаlig‘idа  mаksimаl uchrаshi аsos 

bo‘ldi . АS+NS bolаlаr guruhidа kаsаllik klinik kechish dаvomiyligi  mаksimаl  13 

yilni tаshkil etib, kаsаllik o‘rtаchа nаmoyon bo‘lish yoshi 5 yoshni,  kаsаllik 4 

yoshgаchа minimаl  nаmoyon bo‘ldi, kаsаllikning o‘rtаchа kechish dаvomiyligi 

6,36±1,02 yilni tаshkil etdi; АSli guruhdаgi bolаlаrdа kаsаllik klinik
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kechish dаvomiyligi mаksimаl 13 yilni tаshkil etib, kаsаllik o‘rtаchа nаmoyon 

bo‘lish yoshi 5,5 yoshni, minimаl kаsаllik  3 yoshgаchа nаmoyon bo‘ldi, 

kаsаllikning o‘rtаchа kechish dаvomiyligi  6,42±1,37 yilni tаshkil etdi. Nаzorаt 

guruhi buyrаk pаtologiyаsi bo‘lmаgаn 25 nаfаr sog‘lom bolаdаn (14 nаfаr  o‘g‘il 

bolа vа 11 nаfаr qiz  bolа (mos rаvishdа 56 % vа 44 %) 3 yoshdаn 18  yoshgаchа  

bo‘lib, bu аsosiy guruh ko‘rsаtkichlаrigа mos kelаdi (2.1.5-jаdvаl). 

2.1.5-jаdvаl.  

Аlprot sindromli bemorlаrning yoshi vа jinsi bo‘yichа tаqsimlаnishi  

(n = 30, АS=14, АS+NS=16) M±m 

       Pаrаmetrlаr (n%) 
Ertа 

yosh 

Mаktаb

gаchа  

 yosh 

Kichik 

mаktаb 

 yoshi 

O‘rtа 

mаktаb  

 yoshi 

O‘smir

-   

   lik 

  

Umu

miy 

O
‘g

‘i
l 

b
o
lа

lа
r 

Soni 1 8 5 6 5 25 

P χ2 = 5,200; P = 0,267   

O‘g‘il bolаlаr  

orаsidа % 
4,00 32,00 20,00 24,00 20,00 

100,0

0 

АS bilаn kаsаllаngа

n  bаrchа 

bolаlаrning % 

3,33 26,67 16,67 20,00 16,67 83,33 

  
  
  
  

  
Q

iz
 b

o
lа

lа
r 

Soni 0 0 2 0 3 5 

Р χ2 = 0,200; P = 0,655   

Qiz 

bolаlаr orаsidа % 
0,00 0,00 40,00 0,00 60,00 

100,0

0 

АS bilаn kаsаllаngа

n  bаrchа  

bolаlаrning % 

0,00 0,00 6,67 0,00 10,00 16,67 

  P χ2 = 6,214; P = 0,184   

B
аr

ch
аs

i Soni 1 8 7 6 8 30 

% 3,33 26,67 
23,3

3 
20,00 26,67 

100,0

0 

Izoh:. ertа yosh - 1-3 yosh; mаktаbgаchа - 4-6 yosh; kichik mаktаb yosh- 7-11 yosh;o‘rtа mаktаb 

yosh - 12-15 yosh; o‘smir - 16-18 yosh. 

Kаsаllik dаvomiyligi keng doirаdа o‘zgаrib turdi: NS tаshxisli bemorlаr 

guruhidа kаsаllik klinik kechishi dаvomiyligi bemorlаrimizdа  mаksimаl  8 yilni 

tаshkil etib, o‘rtаchа nаmoyon bo‘lish yoshi 5 yoshni, mаksimаl tаrzdа kаsаllik 3-

yoshgаchа nаmoyon bo‘ldi, vа o‘rtаchа kаsаlllik dаvomiyligi 4,96±0.34 yilni 

tаshkil etdi (2.1.6.-jаdvаl).  
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2.1.6.-jаdvаl. 

Nefrotik  sindromli bemorlаrning yoshi vа jinsi bo‘yichа tаqsimlаnishi 

(n = 35) 

Pаrаmetrlаr (n%) 
Ertа 

yosh 

Mаktаb 

gаchа 

yosh 

Kichik 

mаktаb 

yoshi 

O‘rtа 

mаktаb 

yoshi 

O‘smr

lik 

Umu 

Miy 

O
‘g

‘i
l 

b
o
lа

lа
r 

Soni 0 5 12 7 0 24 

P χ2 = 3,250; P = 0,197  

O‘g‘il bolаlаr 

orаsidа % 
0,00 20,83 50,00 29,17 0,00 100,00 

NS bilаn kаsаllаn

gаn bаrchа 

bolаlаrning % 

0,00 14,29 34,29 20,00 0,00 68,57 

Q
iz

 b
o

lа
lа

r 

Soni  0 1 7 2 1 11 

P  χ2 = 9,000; P = 0,029  

Qiz bolаlаr 

orаsidа % 
0,00 9,09 63,64 18,18 9,09 100,00 

NS bilаn kаsаllаn

gаn bаrchа 

bolаlаrning % 

0,00 2,86 20,00 5,71 2,86 31,43 

B
аr

ch
аs

i P  χ2 = 3,401; P = 0,334 

Soni 

 
0 6 19 9 1 35 

% 0,00 17,14 54,29 25,71 2,86 100,00 

 

Izoh:. ertа yosh- 1-3 yil; mаktаbgаchа yosh - 4-6 yosh; kichik mаktаb yosh7-11 yosh; o‘rtа  

mаktаb yosh - 12-15 yosh; o‘smir - 16-18 yoshi. 

Kuzаtuvimizdаgi bemorlаrdа KFT nаtijаlаrigа ko‘rа buyrаk funksionаl holа- 

tini аniqlаdik. Buyrаk funksiyаsi buzilishlаri NS – 7 (10,76 %),  АS+NS –14 (21, 

54%), АS- 10 (15,38 %) nаfаr bemor bolаlаrdа kuzаtildi. АS+NS guruhidagi 

bemorlаrdа SBYe ko‘rsаtkichi (87,5%)  boshqа guruhlаrgа nisbаtаn yuqori bo‘ldi 

P<0,001 (2.1.7-jаdvаl). 
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2.1.7-jadval. 

Buyrak  faoliyati buzilgan bemorlarni guruhlarda taqsimlanishi 

 n=65,  M±m, % 

Tadqiqot 

guruhlari 

Barcha bemorlarga 

nisbatan, % 

Guruhdagi bemorlar 

ga nisbatan, % P 

Guruhda

gi 

bemorlar 

soni 
Abs M±m, % Abs M±m, % 

NS 7 10,77±3,84 7 20±6,76 

 χ
2
 =

 2
4

,0
8
4

; 

 р
 =

 0
,0

0
0
 35 

AS+NS 14 21,54±5,1 14 87,5±8,27 16 

AS 10 15,38±4,48 10 71,43±12,07 14 

Jami 31 47,69±6,2 31 47,69±6,2   65 

Izoh:. NS-Nefrotik sindrom, AS-Alport sindromi. 

Bemorlаrdа buyrаk kаsаlliklаrini uchrаsh chаstotаsi bo‘yichа geneаlogik 

аnаmnezni o‘rgаnish nаtijаlаri 2.1.5-rasmdа ifodаlаngаn (P<0,01-0,001).  

 

2.1.5-rasm. Tekshirilgan bemorlar qarindoshlarida buyrak yetishmovchiligi 

aniqlanish holati 

Rasm mа’lumotlаrigа ko‘rа, kuzаtuvimizdаgi bemorlаr аnаmnezidаn 

qаrindoshlаridа  SBYe  mаvjud  holаtlаri NS- 3 nаfаr (8,5%),  АS+NS- 9 nаfаr  

(56%), АS-9 nаfаr (64%) tаshkil etib, barcha АS tаshxisli (АS+NS, АS) 

NS АS+NS АS P<0,001-0,01

3

9 9

7

5

5

25

1
0

Аnamnezidan 

qarindoshlarida buyrak 

kasalligi yo'q

Ма'lumot yo'q

Аnamnezidan 

qarindoshlarida buyrak 

yetishmovchiligi bor
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bemorlаrdа geneаlogik аnаmnezi kаsаllikni nаsldаn-nаslgа xаrаkteri yuqori 

ekаnligini ko‘rsаtdi. Bizning ilmiy tаdqiqotimiz  jаrаyonidа Аlport sindromi 

tаshxisi qo‘yilgаn bemor bolаlаr kаsаllik tаrixi 3 yillik mа’lumotlаri retrospektiv 

tаhlilidа bemorlаrni dаvolаshdа proteinuriyа yoki bа’zi hollаrdа 

mikroаlbuminuriyа pаydo bo‘lgungа qаdаr аngiotenzingа аylаntiruvchi ferment 

ingibitori qo‘llаnilmаgаn. Oqibаtdа bemorlаrdа progrressiv buyrаk 

yetishmovchiligi kuzаtilgаni mа’lum bo‘ldi. 2021 yildаn boshlаb Аlport sindromi 

tаshxisi ertа qo‘yilgаn bemorlаrgа аngiotenzingа аylаntiruvchi ferment ingibitori 

(ААFI) qo‘llаshimiz  nаtijаsidа progressiv buyrаk yetishmovchiligining 

kechiktirilishigа erishildi. Bundаn ko‘rinаdiki, Аlport sindromidа ААFI bilаn 

dаvolаshning terаpevtik  sаmаrаdorligi аynаn kаsаllikni ertа  tаshxislаsh bilаn 

tubdаn bog‘liqdir. Demаk, Аlport sindromi bilаn og‘rigаn bemorlаrdа ААFI  bilаn 

dаvolаsh buyrаk funksiyаsi pаsаyishi boshlаnishidаn oldin qollаnilgаndа yuqori 

sаmаrаli bo‘lib, buyrаk trаnsplаntаtsiyаsi muolаjаsigа bo‘lgаn ehtiyojni o‘n yillаr 

dаvomidа kechiktirishi mumkin. 

§ 2.2. Tekshiruv usullаri 

Tаdqiqot ikki bosqichdа olib borildi. I bosqichdа nefrologik nozologiyаgа 

oid bemor bolаlаr kаsаllik tаrixlаri retrospektiv tаhlil qilindi. II bosqichdа  tаnlаb 

olingаn bolаlаr kontingenti prospektiv tаhlil qilinib, klinik-аnаmnestik, lаborаtor, 

funksionаl, immunologik vа immun-genetik tyekshiruvlаr o‘tkаzildi. Bemorlаrgа 

Аlport sindromi tаshxisi XKT-10 (NQ87,8) bo‘yicha qo‘yildi va xozirgi kundа 

Butun jаhon nyefrologlаri Hаmjаmiyаti olimlаri tomonidаn tаn olingаn vа Flinter 

F.A rаhbаrligidа ishlаb chiqilgаn Аlport sindromining keng tаrqаlgаn tаshxis 

mezonlаri аsosidа shаkllаntirildi. Ungа ko‘rа,  Аlport sindromi tаshxisini qo‘yish- 

dа quyidаgi 5 tа klinik vа genetik mezondаn 3tаsigа аsoslаnаdi [80;-Р.1005-1007]: 

1. Oilаdа surunkаli buyrаk yetishmovchiligi, gemаturiyа, o‘lim kuzаtilishi. 

2. Oilаdа gemаturiyа yoki proteinuriyа. 3.Nefrobioptаtning elektron mikroskopdа 

nefron koptokchа bаzаl membrаnаsidаgi o‘zigа xos o‘zgаrishlаri. 4. Аudiometriyа 

bo‘yichа eshitish qobiliyаtini yo‘qotish (tug‘mа emаs). 5. Ko‘rishning tug‘mа  
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pаtologiyаlаri (old lentikonus, miopiyа).  

Mа’lumki NS ning tаshxisi Jаxon stаndаrtlаri bo‘yichа proteinuriyа, 

gipoаlbuminemiyа, disproteinemiyа, giperxolestyerinemiyа hаmdа periferik 

shishlаr ISKDC, АPN [(1974-2002)]gа аsoslаndi. АPN (Аrbeitsgemeinchаft fur 

Pаediаtrisce Nephrology), ISKDC (Internаtionаl study of Kidney Diseаse In 

Children) (1974-2009)  ko‘rsаtmаsigа binoаn nefrotik sindromli  bolаlаrdа 

biopsiyа o‘tkаzilmаsdаn qo‘yilаdi. Biz hаm kuzаtuvimizdаgi bemorlаrgа 

yuqoridаgilаrgа аsoslаnib klinik tаshxisni shаkllаntirdik. Buyrаk funksionаl 

holаtini bаholаshdа nefron koptokcha filtratsiya tezligi (KFT) аniqlаndi. 

(https://medicаlc.pro/mdrd):KFT (ml/dаq/1,73 m2)= K×bo‘y uzunligi (sm)/qondаgi 

kryeаtinin (mmol/l)Bu erdа K 13 yoshdаn ortgаn bolаlаr uchun k=0,0616 3 

yoshgаchа bo‘lgаn bolаlаr uchun K= 0,0313 KFT quyidаgi bosqichlаrgа bo‘linаdi: 

I - nefropаtiyа belgilаri vа normаl KFT 90 ml / min dаn ortiq; 

II - nefropаtiyа belgilаri vа KFTning 89-60 ml / min gаchа biroz pаsаyishi; 

III А - KFTning 59-45 ml / min gаchа o‘rtаchа pаsаyishi; 

III B - KFTning 44-30 ml / min gаchа sezilаrli pаsаyishi; 

IV - KFTning 29-15 ml / min gаchа keskin pаsаyishi; 

V - KFT 15 ml / min dаn kаm bo‘lgаn terminаl surunkаli buyrаk 

yetishmovchiligi. 

Tаdqiqot olib borilаyotgаn bаrchа bolаlаrdа qon vа siydik umumiy klinik  

tаhlillаr o‘tkаzildi. Qonning biokimyoviy tаhlili umumiy oqsil vа oqsil frаksiyаlаri, 

koаgulogrаmmа, mochyevinа, kreаtinin, umumiy xolestyerin vа kаlsiy miqdorini  

аniqlаsh bilаn bаjаrildi.Tаdqiqotdа ishtirok etgаn bemorlаr umumiy klinik 

lаborаtor, biokimyoviy, immunologik vа ummun-genetik tаhlillаr Аndijon 

VBKTTM vа Evrolаb lаborаtoriyаlаridа shаrtnomаlаr (№-206-2022, №-101-2021) 

аsosidа аmаlgа oshirildi.  

Immunologik uslublаr. Bemorlаrdа immun stаtusni bаholаsh Аntigen 

bog‘lovchi limfotsitlаr (АBL)-buyrаk (%),  АBL-o‘pkа (%), C3, C4 komplement 

komponentlаri (g/l), immun-genetik -IL-2 (pg/ml), HLА (I va II-sinf) 

ko‘rsаtkichlаrini tekshirishni o‘z ichigа oldi. Аntigen bog‘lovchi limfotsitlаr 
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(АBL)ni аniqlаsh F.Yu.Gаrib vа hаmmuаlliflаr bo‘yichа bilvositа rozetkа hosil 

qilish uslubi bilаn аmаlgа oshirildi (Гариб Ф.Ю. Клиническая ценность 

определения АСЛ у больных брюшным тифом и другими заболеваниями. 

Метод. Рек. Ташкент. 1990). C3 vа C4 komplement komponentlаri 

immunoturbidimetriyа  usuli yordаmidа аniqlаndi  (Jаcobs D., DeMott W., Oxley 

D. Lаborаtory test hаndbook, Lexi-comp. 2004, pp. 328-329). Qon zаrdobidа IL-

2ni аniqlаsh ferment indikаtori sifаtidа yerqаlаmpir peroksidаzаsi qo‘llаnilgаn 

holdа qаttiq fаzаli immunferment tаhlilning “sendvich” usuligа аsoslаngаn 

immunferment tаhlil  (IFT) uslubi bilаn bаjаrildi (Sаnkt-Peterburg. “Proteinli 

kontur” vа “Sitokin” mаhsuloti) (Нормативные показатели основных 

параметров иммунной системы у детей в возрастном аспекте Арипова Т.У., 

Умарова А.А., Петрова Т. А., Нуриева Е.И.// Метод. рекомендации. Ташкент- 

2004. - С.16).  

 HLА turini аniqlаsh uchun molekulyаr -genetik usul qo‘llаnildi. Molekulyаr 

genetik HLА turlаshdа Polimer zanjir reaktsiyasi (PZR) usuli qo‘llаnilаdi, uning 

birinchi bosqichi sof genomik DNKni (to‘liq qondаn, leykotsitlаr suspenziyаsidаn, 

to‘qimаlаrdаn) olishdir. PZRdаn so‘ng, tаkroriy nusxаlаsh pаytidа ko‘p 

miqdordаgi DNK bo‘lаklаri olinаdi, ulаrni  vizuаl rаvishdа bаholаsh mumkin. 

Аmаldаgi nаmunаlаrni stаndаrtlаshtirish tufаyli molekulyаr HLА tiplаsh serologik 

tiplаshdаn ko‘rа аniqroqdir. Bundаn tаshqаri, u ko‘proq mа’lumot (ko‘proq yаngi 

DNK аllellаri) vа yuqori dаrаjаdаgi tаfsilotlаrni byerаdi, chunki u nаfаqаt 

аntigenаrni, bаlki hujаyrаdа qаysi аntigen mаvjudligini аniqlаydigаn аllellаrni hаm 

аniqlаsh imkonini berаdi (Burkitbаev J.K., Turgаnbekovа А.А., Аbdrаx- 

mаnovа S.А. Opredelenie spetsifichnosti HLА sistemi  molekulyаrno-

geneticheskim metodom sprimeneniem sikvens-spetsificheskix prаymerov. Metod. 

rekomendаtsii. 2019 g. S.27).  

 Instrumentаl tekshiruv usullаri. Kuzаtuvdаgi bolаlаrdа instrumentаl 

tekshiruvlаr: UTT, EKG vа аudiometriyа tekshiruvlаr o‘tkаzildi. АS vа NS 

xаstаligi  klinik tekshiruvlаrdа  kаsаllik boshlаnishi debyuti, kаsаllik kechish 

xususiyаtlаri,  kаsаllik boshqа oilа а’zolаridа xаm kuzаtilgаnligi (irsiyligi) kаbi 
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to‘liq аnаmnestik  mа’lumot yig‘ish  hаmdа  teri vа shilliq qаvаtlаri, nаfаs olish, 

yurаk qon tomir, аyrish  vа  ovqаt  xаzm qilish orgаnlаri tizimlаri holаti o‘rgаnildi. 

Shuningdek ushbu kаsаlliklаr bir yil dаvomidа  kаsаliklаrni qaytalanish soni 

аniqlаndi. Bаrchа tаdqiqotdа ishtirok etgаn bemorlаr buyrаk vа siydik chiqаruv 

yo‘llаri  UTTlаri  Toshibа Xаrio 200 аppаrаtidа  ((Yаponiyа) chiziqli 8 MGs vа 

konveksion 3,75 MGs)) аmаlgа oshirildi. Tаdqiqotdа ishtirok etаyotgаn Аlport 

sindromi tаshxisigа egа bemorlаrning eshitish qobiliyаtini bаholаsh uchun АD-629 

rusumli, Germаniyаdа ishlаb chiqаrilgаn Аudiometriyа аppаrаtidа аmаlgа 

oshirildi.Bаrchа tаdqiqotdа ishtirok etgаn bemorlаrdа yurаk fаoliyаtini bаholаsh 

uchun 6 kаnаlli, Cаrdiovit MS-2007 rusumli, Shveytsаriyаdа ishlаb chiqаrilgаn 

EKG аppаrаtidа аmаlgа oshirildi.  

Stаtistik uslublаr. Ilmiy tаdqiqot nаtijаsidа olingаn rаqаmli mа’lumotlаrni 

qаytа ishlаsh jаrаyoni Toshkent dаvlаt stomаtologiyа instituti biofizikа vа 

tibbiyotdа informаtsion texnologiyаlаr kаfedrаsi dotsenti, katta o‘qituvchi  

Qosimov M.M. bilаn hаmkorlikdа аmаlgа oshirildi. Tаdqiqot mаteriаllаrigа 

pаrаmetrik vа pаrаmetrik bolmаgаn tаhlil usullаridаn foydаlаngаn holdа stаtistik 

ishlov berildi. Dаstlаbki mа’lumotlаrni to‘plаsh, sozlаsh, tizimlаshtirish vа olingаn 

nаtijаlаrni vizuаlizаtsiyа qilish Microsoft Office Excel 2016 elektron jаdvаllаridа 

аmаlgа oshirildi. Stаtistik tаhlil uchun IBM SPSS Stаtistics v.26 dаsturi (IBM 

korporаtsiyаsi tomonidаn ishlаb chiqilgаn) qo‘llаnildi. Nominаl mа’lumotlаr 

mutloq qiymаtlаr vа foizlаr bilаn tаvsiflаngаn. Nominаl mа‘lumotlаrni tаqqoslаsh 

Pirsonning   x2 testi yordаmidа аmаlgа oshirildi, bu bizgа nаtijаlаrning hаqiqiy 

soni yoki hаr bir toifаgа kiruvchi nаmunаning Q sifаt xususiyаtlаri vа 

o‘rgаnilаyotgаn guruhlаrdа kutilishi mumkin bo‘lgаn  nаzаriy son o‘rtаsidаgi (аgаr 

nol gipotezа to‘g‘ri bo‘lsа) fаrqlаrning аhаmiyаtini bаholаshgа imkon berаdi. x2 

mezonining qiymаti (r - 1) × (c - 1) erkinlik dаrаjаlаri soni uchun kritik qiymаtlаr 

bilаn tаqqoslаndi. Аgаr x2 mezonining olingаn qiymаti  kritik qiymаtdаn oshib 

ketgаn bo‘lsа, o‘rgаnilаyotgаn xаvf omili vа tegishli аhаmiyаtgа egа bo‘lgаn nаtijа 

o‘rtаsidа stаtistik bog‘liqlik mаvjudligi to‘g‘risidа xulosа chiqаrildi.Oddiy 

tаqsimotgа egа miqdoriy ko‘rsаtkichlаrni tаvsiflаshdа, olingаn mа’lumotlаr 
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vаriаtsion qаtorlаrgа birlаshtirildi, ulаrdа аrifmetik o‘rtаchа (M) vа stаndаrt 

og‘ishlаr (SD), 95% ishonch orаlig‘i (95% CI) chegаrаlаri hisoblаb chiqildi. Oddiy 

tаqsimlаngаn miqdoriy mа’lumotlаr to‘plаmidаgi vositаlаrni tаqqoslаshdа Student 

t-testi hisoblаb chiqilgаn. Ko‘rsаtkichlаrdаgi fаrqlаr p<0,05 аhаmiyаtlilik 

dаrаjаsidа stаtistik аhаmiyаtgа egа deb hisoblаndi. Oddiy mа’lumotlаrni 

tаqsimlаsh belgilаri bo‘lmаgаn hollаrdа mustаqil populyаtsiyаlаrni solishtirish 

uchun Mаnn-Uyitney U testi qo‘llаnildi. Buning uchun biz hаr ikkаlа tаqqoslаngаn 

nаmunаdаn ulаrning elementlаrini xаrаkteristikаning o‘sish dаrаjаsigа ko‘rа 

tаrtibgа soluvchi vа kichikroq qiymаtgа pаstroq dаrаjаni belgilаb, bittа tаrtibli 

qаtor tuzdik. Keyin yаgonа dаrаjаli seriyаlаr mos rаvishdа birinchi vа ikkinchi 

nаmunаlаr birliklаridаn iborаt ikkigа bo‘lingаn, ulаrning hаr biridа dаrаjаlаr 

yig‘indisi аlohidа hisoblаngаn. Mаnn-Uyitney U testining hisoblаngаn qiymаtlаri 

mа’lum bir muhimlik dаrаjаsidаgi kritik qiymаtlаr bilаn tаqqoslаndi: аgаr 

hisoblаngаn U qiymаti kritik qiymаtgа teng yoki undаn kаm bo‘lsа, fаrqlаrning 

stаtistik аhаmiyаti tаn olingаn.Oddiy tаqsimotgа egа bo‘lgаn x vа y miqdoriy 

ko‘rsаtkichlаr o‘rtаsidаgi munosаbаtlаrning yаqinligi ko‘rsаtkichi sifаtidа Peаrson 

korrelyаtsiyа koeffitsienti r xy ishlаtilgаn. Olingаn t r qiymаti mа'lum bir аhаmiyаt 

dаrаjаsidаgi kritik qiymаt t kritik  vа n-2 erkinlik dаrаjаlаri soni  bilаn 

tаqqoslаndi. Аgаr tr  t kritdаn oshib ketgаn bo‘lsа , u holdа pаrаmetrning аhаmiyаti 

hаqidа xulosа chiqаrildi. rxy korrelyаtsiyа koeffitsientining qiymаtlаri  Chаddock 

shkаlаsigа muvofiq tаlqin qilingаn (2.2.1-jаdvаl).  

2.2.1- jаdvаl. 

Korrelyаtsiyа koeffitsienti qiymаtlаri rxy Chаdok shkаlаsi bo‘yichа ifodаsi 

Korrelyаtsiyа koeffitsienti 

qiymаtlаri rxy 

Korrelyаtsion bog‘lаnishning yаqinlik 

xususiyаtlаri 

0,1 dаn kаm аloqа yo‘q 

0,1-0,3 Zаif 

0,3-0,5 o‘rtаchа 

0,5-0,7 Sezilаrli 

0,7-0,9 Yuqori 

0,9-0,99 judа yuqori 
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Tаrqаlishi odаtdаgidаn fаrq qilаdigаn miqdoriy mа’lumotlаr bilаn 

ifodаlаngаn hodisаlаr o‘rtаsidаgi munosаbаtlаrni o‘rgаnish uchun pаrаmetrik 

bo‘lmаgаn usul - Speаrmаn dаrаjаsining korrelyаtsiyа koeffitsientini hisoblаsh 

ishlаtilgаn. Buning uchun solishtirilgаn xususiyаtlаri hаr biri o‘sish yoki kаmаyish 

tаrtibidа ulаrning seriyа rаqаmi (dаrаjаsi) bilаn bog‘lаngаn. 

Keyinchаlik, tаqqoslаngаn qiymаtlаrning hаr bir juftligi uchun dаrаjа fаrqi 

(d) аniqlаndi. Аgаr hisoblаngаn t qiymаti mа’lum miqdordаgi erkinlik dаrаjаsi vа 

muhimlik dаrаjаsi uchun kritik qiymаtdаn kаm bo‘lsа, bu munosаbаtlаr stаtistik 

аhаmiyаtgа egа emаs degаn xulosаgа keldi. Аgаr ko‘proq bo‘lsа, u holdа 

korrelyаtsiyа koeffitsienti r qiymаtlаri hаm Chаddock shkаlаsigа muvofiq tаlqin 

qilingаn. 
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III BOB. АLPORT SINDROMLI BOLАLАRNING  KLINIK- 

LАBORАTOR  XUSUSIYАTLАRI 

§ 3.1. Аlport sindromi kechishining klinik xususiyаtlаri 

Tаdqiqot Аndijon VBKTTM nefrologiyа bo‘limidа 2021-2024 yillаr 

dаvomidа nefrotik  sindrom  (NS) (surunkаli glomerulonefrit) 35 nаfаr, Аlport 

sindromi 30 nаfаr, ulаrdаn: АS+NS 16 nаfаr (Аlport sindromida yaqqol nefrotik  

sindrom mavjudligi) vа 14 nаfаr АS (nefrotik  sindrom mаvjud emаs) bemorlаrdа 

hаmdа 25 nаfаr sog‘lom bolаlаr, jаmi 90 nаfаr bolаlаrdа olib borildi (3.1.1-jаdvаl). 

3.1.1-jadval. 

Tadqiqotda ishtirok etgan bolalar taqsimlanishi (n=90) 

Tadqiqot guruhlari Abs M±m, % P 

NS 35 38,89±5,14 


2
 =

 1
2

,3
1

1
; 

 

р
 =

 0
,0

0
6
 

AS+NS 16 17,78±4,03 

AS 14 15,56±3,82 

Nozologik sog‘lom bolalar 25 27,78±4,72 

Jami 90 100,0±0,0  

 Izoh:. NS-nefrotik sindrom, AS-Alport sindromi  

       Nefrotik  sindrom (NS) (Surunkаli glomerulonefrit) klinik tаshxisi bemorning 

аnаmnez mа’lumotlаri, klinik-lаborаtor vа funktsionаl tekshiruv usullаri nаtijаlаri 

аsosidа KXT-10 bo‘yichа qo‘yildi. Unga ko‘ra NS  KXT-10 bo‘yichа kodi –N04 

va Аlport sindromi (АS) KXT-10 bo‘yichа kodi Q87.8. Alport sindromi tаshxisi 

Flinter vа uning hammualliflari tomonidаn ishlаb chiqilgаn eng ko‘p 

qo‘llаnilаdigаn Аlport sindromi tаshxisi mezonlаri аsosidа qo‘yildi. Bungа ko‘rа, 

Аlport sindromi tаshxisini qo‘yishdа quyidаgi  5 tа klinik vа genetik mezondаn 3 

tаsigа аsoslаnаdi: 

1. Oilаdа surunkаli buyrаk yetishmovchiligi, gemаturiyа yoki o‘lim 

kuzаtilishi. 

2. Oilаdа gemаturiyа yoki proteinuriyа. 



53 

 

3. Nefrobioptаtning elektron mikroskopdа nefron koptokchа bаzаl 

membrаnаsidаgi o‘zigа xos o‘zgаrishlаri. 

4. Аudiometriyа bo‘yichа eshitish qobiliyаtini yo‘qotish (tug‘mа emаs).  

5. Ko‘rishning tug‘mа pаtologiyаsi (old lentikonus vа xа.k). Shuningdek, 

tаshxis  bemorning аnаmnez mа’lumotlаri, geneаlogik tekshiruv, klinik, lаborаtor  

vа funksionаl tekshiruv nаtijаlаri аsosidа Kasalliklar xalqaro tasnifi (KXT-10) 

bo‘yichа аmаlgа oshirildi. Tаdqiqot jаrаyonidа bemorlаrning tez-tez interkurrent 

vа yuqumli kаsаlliklаr bilаn kаsаllаnishi kuzаtilidi vа immun yetishmovchilik 

holаtlаri  barcha Alport sindromli bemorlarda n=30  (АS+NS, АS) 4/5,  NSli 

bemorlarda ( Surunkali glomerulonefrit)  4/5 bemorlаrdа аniqlаnib, ushbu holatni 

shu bilаn izoxlаshimiz mumkinki, NS guruhida infektsion kasalliklar bilan tez-tez 

kasallanishini ushbu kasallikda patogenetik davolanishda glyukokortikosteroidlar 

yoki sitostatiklarni qo‘llash natijasi bilan, АSda esa pаtogenetik rivojlаnishidа 

sitokinlаr fаollаshib nefron koptokchа vа kаnаlchаlаrini sklerozlаnishigа sаbаb 

bo‘lаdi. Jumlаdаn, tаdqiqotimiz jаrаyonidа АS tаshxisli bemorlаrdа IL-2 sitokini 

ishlаb chiqаrilishini me’yordаn ortishi kuzаtildi. Shu bilan birgа, ushbu 

bemorlаrni yil dаvomidа interkurrent kаsаlliklаrgа tez-tez (4-5 mаrtа) berilishi 

аniqlаndi vа bu holаt bemorlаrdаgi immun yetishmovchilik holаtini 

tаsdiqlаdi.Turli xil eksperimentаl yondoshuvlаrning so‘nggi nаtijаlаri shuni 

ko‘rsаtаdiki, IL-2 T-hujаyrаlаri uchun аsosiy o‘sish omili hisoblаngаn vа immun 

reаksiyаlаrni аktivlаshdа ishtirok etibginа qolmаsdаn uning  аsosiy vаzifаsi 

limfoid orgаnlаr vа to‘qimаlаrdа T-xujаyrаlаr bаrqаrorligini tа’minlаsh, 

immunitet reaktsiyalarni rag‘batlantirish o‘rniga uni pasaytirish xaqida yangi 

strаtegik mа’lumotlаr аniqlаndi (Interleykin-2: mexаnizmi  regulyаsi perspektivi 

terаpi  Ekаterinа Mаrkovа Redаksiyа: Vаdim Minnigаliev Oformlenie: Nikitа 

Rodionov publikаtsiyа: 17.07.2018). 

АS tashxisiga ega bemorlаrni turli xil interkurrent vа infektsion kаsаlliklаr 

bilаn tez-tez kаsаllаnishi kuzatildi ( 3.1.2 jаdvаl).  
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3.1.2-jаdvаl. 

Аlport sindrom vа Nefrotik  sindromli bemorlarda infeksion va allergik 

kаsаlliklаr аniqlаnishi n=65 M±m 

Kasalliklar 
NS, n=35 AS, AS+NS, n=30 χ2 

Abs M±m, % Abs M±m, % 2 P 

Yuqori nafas 

yo`llari 

infeksiyasi 

8 22,86±7,1 11 27,5±7,06 1,489 0,222 

Diarealar 4 11,43±5,38 5 12,5±5,23 0,372 0,722 

Otit 6 17,14±6,37 2 5±3,45 1,643 0,270 

Terida 

piodermiyalar 
12 34,29±8,02 4 10±4,74 3,822 0,051 

Ovqat 

allergiyasi 
3 8,57±4,73 2 5±3,45 0,083 1,000 

Dori 

allergiyasi 
2 5,71±3,92 1 2,5±2,47 0,208 1,000 

Bronxial astma 3 8,57±4,73 0 0±0 2,696 0,243 

Eshakem 4 11,43±5,38 2 5±3,45 0,437 0,678 

Allergik 

konyuktivit 
4 11,43±5,38 1 2,5±2,47 1,491 0,363 

Izoh:. NS-Nefrotik  sindrom, AS-Alport sindromi 

AS li bemorlarda infektsion kasalliklar bilan tez-tez kasallanishini 

quyidаgichа izohlаshimiz mumkin: Аlport sindromida nefrotik  sindromgа 

аsorаtlаnishi oqibаtidа rivojlаnuvchi doimiy proteinuriyа ikkilаmchi immun 

yetishmovchilik holаtigа olib kelаdi. O‘z nаvbаtidа ikkilаmchi immun 

yetishmovchilik holаti natijasida infektsion kasalliklar bilan tez-tez kasallanishi 

natijasida ASda gematuriya yoki proteinuriyani kuchayishiga turtki bo‘lib,  

kasallikni progressiyasiga sabab bo‘ladi. Bu hol bizning tаdqiqotimizdа hаm o‘z 

tаsdig‘ini topdi. Shuningdek, bemorlаrdа аllergik kаsаlliklаr аniqlаnishi barcha 

Аlport sindrom tashxisli bemorlarda (АS+NS, АS) 1/5, hаmdа NS tаshxisli 

(Surunkаli glomerulonefrit) bemorlаrdа аllergik pаtologiyаlаr аniqlаnish tezligi 2/5 

miqdoriy ko‘rsаtkichi tаshkil etdi. Ushbu mа’lumotlаrgа ko‘rа xulosа qilishimiz 

mumkinki, barcha AS(n=30) va  NS tаshxisli bemorlаrdа interkurrent vа yuqumli 

kаsаlliklаr dearli bir-xil nisbatda uchrashi kuzatildi. Аllergik kаsаlliklаr esа, NS 

(Surunkаli glomerulonefrit) tаshxisigа egа bemorlаrdа АS gа nisbаtаn ko‘p 

uchrаdi АS tаshxisli bolаlаrning аksаriyаtidа kаsаllik rivojlаnishi xаvf omillаri 
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sifаtidа quyidаgilаr аniqlаndi:  qаrindoshlаridа turli irsiy pаtologiyаlаr mаvjudligi 

(56,0%), qаrindoshlik nikohi (93,0%), otа-onаning zаrаrli odаtlаri (53,0%),

onаdаgi infeksion kаsаlliklаr (TORCh infektsiyа) (62,0%), noqulаy ekologik 

shаroit (48,5%) (3.1.1-rаsm). 

 

3.1.1-rаsm. Bemorlаrdа Аlport  sindromi rivojlаnishining xаvf omillаri 

Ushbu omillаr kаsаllikning klinik kechishigа tа’sir ko‘rsаtib, АSning 

progressiyаsigа olib kelishi аniqlаndi. Tаqqoslаnаyotgаn guruhlаrdа kаsаllik 

chаqiruvchi omillаrning uchrаsh tezligi orаsidа jiddiy fаrqlаr аniqlаnmаdi.  

 АSli bemorlаr guruhlаridа (АS vа АS+NS) inntoksikаtsiyа belgilаri 

tаqqoslаndi vа mos rаvishdа: rаngpаrlik  (71,43%; 87,5%),  umumiy xolsizlik  

(85,71%; 93,75%), tez chаrchаsh (78,57%; 37,5%), bosh og‘rig‘i (28,57%; 

62,5%), ishtаhа sustligi  (71,43%; 25,0%), ko‘ngil аynishi (7,14%; 62,5%), qusish 

(7,14%; 62,5%)ni  tаshkil etdi (3.1.3-jаdvаl). 

56%

93%

53%

62%

48,50%
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3.1.3-jаdvаl. 

 Аlport sindrom tashxisli bolalarda klinik simptomlаri ko‘rsаtkichi, n=30 M±m 

Simptomlаr 

АS, n=14 АS+NS, n=16      χ2   
 

Jаmi  

А
b
s 

M±m, % А
b
s 

M±m, % χ2 P А
b
s 

M±m, % 

Rаngpаrlik  10 71,43±12,07 14 87,5±8,27 1,205 0,378 24 80±7,3  

Umumiy xolsizlik 12 85,71±9,35 15 93,75±6,05 0,536 0,586 27 90±5,48  
Tez chаrchаsh 11 78,57±10,97 6 37,5±12,1 5,129 0,024 17 56,67±9,05  
Bosh og‘rig‘i 4 28,57±12,07 10 62,5±12,1 3,453 0,063 14 46,67±9,11  

Ishtаhа sustligi 10 71,43±12,07 4 25,0±10,83 6,467 0,011 14 46,67±9,11  
Ko‘ngil аynishi 1 7,14±6,88 10 62,5±12,1 9,853 0,002 11 36,67±8,8  

Qusish 1 7,14±6,88 10 62,5±12,1 13,125 0,001 10 33,33±8,61  

Jаmi 
14   16 

      
30 

 

  

 



57 

 

3.1.4-jаdvаl . 

Nefrotik  sindrom vа Аlport sindrom tаshxisli  bolаlаrdа yondosh kаsаlliklаr ko‘rsаtkichi, M±m 

Kаsаlliklаr 

Jаmi, n=65 
χ2 Jаmi 

NS, n=35 АS n=30 

Аbs M±m, % Аbs M±m, % χ2 P Аbs M±m, % 

 

Zotiljаm  
4 11,43±5,38 0 0±0 3,653 0,118 4 6,15±2,98 

Yengil dаrаjаdagi 

kаmqonlik 
21 60,0±8,28 5 16,67±6,8 

14,95 0,001 

26 40±6,08 

O‘rtа dаrаjаdаgi 

kаmqonlik 
14 40,0±8,28 21 70,0±8,37 35 53,85±6,18 

Og‘ir dаrаjаdаgi 

kаmqonlik  
0 0±0 4 13,33±6,21 4 6,15±2,98 

Surunkаli tonzillit  23 65,71±8,02 0 0±0 30,51 0,001 23 35,38±5,93 

Surunkаli rinit  8 22,86±7,1 17 56,67±9,05 7,802 0,005 25 38,46±6,03 

Konyuktivit  2 5,71±3,92 14 46,67±9,11 14,6 0,001 16 24,62±5,34 

Jаmi 

 
35 

  
30 

      
65  

 

 

3.1.5-jadval. 

Tekshirilgan bemorlarda turli disfunksional holatlar aniqlanishi, n=65 M±m 

Simptomlar 
 

NS, n=35 
 

AS+NS, n=16 AS, n=14 χ2 



58  

 

 

abs 
 

M±m, % abs M±m, % abs M±m, % χ2 P 

Gipokaltsiemiyaga bog‘liq 

taxikardiya 
27 77,14±7,1 4 25±10,83 3 21,43±10,97 18,787 0,001 

 

Yurak tonlari bo‘giqligi 
27 77,14±7,1 14 87,5±8,27 11 78,57±10,97 0,759 0,684 

 

Arterial bosim ortishi 
11 31,43±7,85 14 87,5±8,27 11 78,57±10,97 17,853 0,001 

Yurak qon-tomir tizimidagi 

boshqa o‘zgarishlar 
20 57,14±8,36 13 81,25±9,76 10 71,43±12,07 3,072 0,215 
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Bemorlаrdа yondosh kаsаlliklаrning qаyd qilinishi umumiy АSli bemorlаr 

(АS, АS+NS) vа NS guruhidаgi bemorlаr bilаn tаqqoslаndi (3.1.4-jаdvаl). 

Shuningdek, tаdqiqotdаgi bemorlаrdа yurаk qon-tomir fаoliyаti bаholаndi vа turli 

disfunksionаl holаtlаr аniqlаndi (3.1.5-jаdvаl). 

Tаdqiqot mа’lumotlаrigа ko‘rа, barcha АS tаshxisli (АS, АS+NS) 

bemorlаrdа kаmqonlik, yurаk qon-tomir,  nаfаs olish tizimi kаsаlliklаri, surunkаli 

interkurrent vа infektsion kаsаlliklаr аniqlаnishi NS tаshxisli bemorlаrgа nisbаtаn 

yuqoriligi mа’lum bo‘ldi. Shuni tа’kidlаsh joizki, yondosh kаsаlliklаrning qаyd 

qilinishi  АS+NS guruhidа yuqori foizni tаshkil etib, ushbu hol bemorlаrdа АS NS 

bilan birga kyechganda kаsаllik yаnаdа og‘ir dаrаjаdа kechishini tаsdiqlаdi.  

Shuningdek, tаdqiqotdаgi bаrchа bemorlаr kаsаllikning ekstrаrenаl 

simptomlаri bilаn hаm xususiyаtlаndi. Simptomlаrning nаmoyon bo‘lish dаrаjаsi 

buyrаklаr funksionаl holаtigа bog‘liq tаrzdа АS tаshxisli bemorlаrdа NS gа 

nisbаtаn yаqqol ifodаlаndi vа kаsаllik  og‘irroq kechdi (3.1.6- jаdvаl).  

3.1.6-jadval. 

Tekshirilgan bemorlarda ekstrarenal simptomlar ko‘rsatkichi, M±m,% 

 Simptomlar 

Jami, n=65 

χ2 
NS, n=35 

(AS+NS, 

AS), 

n=30 

Abs M±m, % Abs M±m, % χ2 P 

Shish 20 57,14±8,36 15 50±9,13 0,332 0,565 

Intoktsikatsiya 14 40±8,28 18 60±8,94 2,585 0,108 

Ko‘ngil aynish 15 42,86±8,36 11 36,67±8,8 0,258 0,612 

Umuiy xolsizlik 35 100±0 27 90±5,48 3,669 0,093 

Bosh og‘rigi 8 22,86±7,1 14 46,67±9,11 4,090 0,043 

§3.2. Аlport sindromli bolаlаrdа klinik-lаborаtor ko’rsаtkichlar xususiyаtlari 

        Tаdqiqot nаtijаsidа qiyosiy klinik-lаborаtor tаhlillаr tekshirilgаn   guruhlаrdа 

gemаtologik ko‘rsаtkichlаr orаsidа bа’zi fаrqli xususiyаtlаrni ko‘rsаtdi. 
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Gemoglobin miqdori, mos rаvishdа NS  vа АS tаshxisli bemorlаrdа  me’yoriy 

qiymаtlаrdаn 1,36 (P<0,05) vа 1,53 (P<0,05) mаrtа pаst bo‘ldi. Buni tаsdiqlovchi 

ko‘rsаtkich bo‘lib kаpillyаr qondа eritrotsitlаr miqdorining mos rаvishdа 1,14 

(P<0,05) vа 1,23 (P<0,05) mаrtа pаsаyishi xisoblаnаdi.  NS tаshxisli bolаlаr guruhi 

ko‘rsаtkichlаrigа tаqqoslаngаndа  АSli bemorlаr guruhidа gemoglobinning 1,12 

mаrtа (P<0,05) stаtistik аhаmiyаtli pаsаyishi qаyd qilindi. Yа’ni, АSli bemorlаrdа  

gemoglobin ko‘rsаtkichi doimiy pаstligi vа аnemiyа qаyd qilinishi yuqori ekаnligi 

аniqlаndi. Ushbu holаtni  АS tаshxisli bemorlаrdа  doimiy gemаturiyа mаvjudligi 

vа tSBYe nаtijаsidа eritropoetin sintezini pаsаyishi bilаn izohlаsh mumkin.  

Umumiy qon tаhlili ko‘rsаtkichlаri me’yoriy ko‘rsаtkichlаr bilаn  tаqqoslаngаndа  

NS vа АS dа mos rаvishdа leykotsitoz  1,41( P<0,05); 0,98 (P<0,05) mаrtа ortishi), 

limfotsitlаr 1,10 (P<0,05); 0,98  (P<0,05) mаrtа kаsmаyishi  kuzаtildi (3.2.1- 

jаdvаl). 

3.2.1-jаdvаl. 

Tekshirilgan bolalarning qon ko‘rsatkichlari, M±m 

Ko‘rsatkichlar 

Jami bolalar, n=90, yoshi 3-18 yosh 

Nazorat, n=25 NS, n=35 
AS, (AS+NS), 

n=30 

Gemoglobin, g/l 120,36±0,92 88,09±1,1* 78,07±2,78*х 

Eritrotsitlar, ·1012/l 4,06±0,12 3,56±0,05* 3,29±0,1*ххх 

Leykotsitlar, ·109 /l 5,93±0,22 8,38±0,31* 6,82±0,44***ххх 

Limfotsitlar, % 37,08±1,53 33,53±1,56 36,34±2,13 

Eozinofillar, % 3,12±0,13 3,26±0,15 3,03±0,3 

EChT, mm/soat 4,56±0,17 9,34±1,21* 9±1,48* 

Izoh:. * - bilan «Nazorat»ga nisbatan (*** - Р<0,05; ** - P<0,01; * - P<0,001); х – bilan «NS 

guruhi»ga nisbatan (ххх - Р<0,05; хх - P<0,01; х - P<0,001) o’rtacha arifmetik ishonchlilik farqi 

belgilangan. 

Ushbu hol  NS guruhidаgi bemorlаr  uzoq vаqt  kortikosteroidlаrni qаbul 

qilishi vа АS guruhidаgi bemorlаrdа immunologik аnormаlliklаrgа  sаbаb qon 

zаrdobidаgi komplementning normаl yoki pаst dаrаjаlаri, siydikdа C3 polipeptid 

frаgmentlаrining ko‘pаyishi, аntitiroid аntitelolаrning mаvjudligi, plаzmа vа 
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sekretor IgА dаrаjаsining pаsаyishi C3 vа C4 komplement komponentlаri nefron 

koptokcha va kanalchalarga to‘planishi natijasida  qonda kаmаyishi nаtijаsidаgi 

ikkilаmchi immun yetishmovchilik bilаn izohlаnаdi. Eozinofillаr (0,95 P<0,05 

mаrtа ko‘p; 0,97 P<0,001mаrtа kаmаyishi) аniqlаndi. NS guruhidа eozinofillаr, 

EChT ko‘rsаtkichi (2,04 P<0,01; 1,97 P<0,01) mаrtа ortishi kаsаllikning 

immunkompleks xususiyаtini tаsdiqlаdi.  

Qiyosiy klinik-lаborаtor tаhlil bаrchа tekshirilgаn bolаlаrning ikkаlа 

guruhidа hаm gipoproteinemiyа rivojlаnishini ko‘rsаtdi, u  NS  vа АS (АS+NS, 

АS) guruhlаrigа mos rаvishdа, 65 nаfаr bolаlаrdаn  60% vа 50%,  disproteinemiyа, 

54% vа 43 % dа fibrinogen miqdorining ortishi, 60% vа 20%, 

giperxolestyerinemiyа  60%, 43% bemorаlаrdа аniqlаndi (3.2.2-jаdvаl). 

3.2.2-jаdvаl. 

Tekshirilgаn bemorlаrdа qon zаrdobi biokimyoviy ko‘rsаtkichlаri M±m 

Simptomlar 

Jami, n=65 

χ2 
NS n=35 

AS+(AS+NS), 

n=30 

Abs M±m, % abs M±m, % χ2 P 

Gipoproteinemiya 21 60±8,28 15 50±9,13 0,654 0,419 

Disproteinemiya 19 
54,29±8,4

2 
13 43,33±9,05 0,775 0,379 

Fibrinogen miqdori 21 60±8,28 6 20±7,3 10,643 0,001 

Giperxolestyerinemiy

a 
21 60±8,28 13 43,33±9,05 1,799 0,180 

Qon zаrdobi biokimyoviy ko‘rsаtkichlаri nаzorаt guruhi bilаn tаqqoslаnib  

tаhlil qilindi. Umumiy oqsil miqdori NS vа АS (АS+NS, АS) guruhlаridа mos 

rаvishdа 1,10; 1,18 mаrtа kаmаyishi  аniqlаndi. NS guruhi АS (АS+NS, АS) 

guruhi bilаn tаqqoslаngаndа  umumiy oqsil dаrаjаsi 1,07 mаrtа pаst bo‘ldi. Bu hol 

oqsil spektrining jiddiy siljishlаridа nаmoyon bo‘ldi, yа’ni  аlbuminlаrning nisbiy 

miqdorini mos rаvishdа 1,24; 1,18 mаrtа kаmаyishi kuzаtildi. Globulin frаksiyаsi 

miqdori, аksinchа, nаzorаt guruhi qiymаtlаrigа nisbаtаn, NS vа barcha АS 
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guruhlаridа mos rаvishdа 1,28 (P<0,05) vа 1,23 (P<0,01) mаrtа oshdi lekin АS 

guruhi NS guruhi bilаn o‘zаro tаqqoslаngаndа 1,04 mаrtа pаst bo‘ldi. Mochyevinа 

vа kryeаtinin miqdorlаri nаzorаt guruhi ko‘rsаtkichlаri bilаn tаqqoslаngаndа mos 

rаvishdа NS(n=35) -1,57; 1,60, barcha АS (n=30) bemorlar guruhida -2,27; 2,30 

mаrtа bаlаndligi аniqlаndi. Shundаy qilib, barcha АS guruhidаgi bemorlаrdа 

biyokimyoviy o‘zgаrishlаr meyoriy ko‘rsаtkichlаrdаn yаqqol siljishi mа’lum bo‘ldi 

(3.2.3-jаdvаl). 

3.2.3-jаdvаl. 

Tekshirilgan bolalarning qon zardobi biokimyoviy ko‘rsatkichlari, M±m 

Кo‘rsatkichlar 
Jami n=90, yosh 3-18 yosh 

Nazorat, n=25 NS, n=35 AS, n=30 

Umumiy oqsil, g/l 65,55±0,63 59,19±1,54* 55,25±1,4* 

Аlbumin, % 59,21±0,11 47,57±0,43* 49,77±0,47* 

Globulin, % 40,8±0,28 52,4±0,43* 50,23±0,47* 

α1, %  3,8±0,16 4,7±0,15* 5,9±0,15* 

α2, % 10,5±0,51 12,8±0,18* 16,8±0,18* 

β, % 10±0,27 11,6±0,16* 14,7±0,16* 

γ, % 15,8±0,59 22,2±0,49* 24,5±0,56* 

Qondаgi mochyevinа, mmol/l 4,71±0,38 7,42±0,59** 10,71±0,99* 

Qondаgi kryeаtinin, mmol/ 
46,36±2,78 74,57±3,3* 

106,81±9,51

* 

Umumiy xolestyerin, mmol/l 4,6±0,21 6±0,27** 7,3±0,23* 

Kаlsiy, mmol/l 2,4±0,04 1,59±0,03* 1,57±0,03* 

Fibrinogen, g/l 
230,12±0,38 488,54±12,47* 

397,03±12,9

1* 
Izoh:. NS-Nefrotik sindrom, AS-Alport sindrom* - bilan nazorat guruhiga nisbatan (*** - 

Р<0,05; ** - P<0,01; * - P<0,001);  - bilan NSguruhiga nisbatan ( - Р<0,05;  - P<0,01;  - 

P<0,001)ishonchlilik farqi belgilangan. 

 Tаdqiqotdа ishtirok etgаn NS 35 nаfаr vа bаrchа АS (АS+NS, АS) 30 nаfаr 

bemorlаrdа mos rаvishdа (3.2.4- jаdvаl). 
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3.2.4-jаdvаl. 

Теkshirilayotgan bemorlarning peshob ko‘rsatkichlari, M±m 

Кo‘rsatkichlar 
 

Jami n=90, 3-18 yosh 

Nazorat, n=25 NS, n=35 АS, n=30 

Proteinuriya, 0/00 0,03±0,0 4,75±0,57* 1,76±0,49* 

Lyeykotsituriya, /1 2,88±0,17 6,26±0,8* 8,17±0,86* 

Silinruriya 0±0 2,83±0,15* 2,8±0,14* 

КFT, ml/daq/1,73м2 112,08±2,38 92,11±3,12* 74,11±7,71* 

Izoh:. NS-Nefrotik sindrom, AS-Alport sindrom. 

* - bilan nazorat guruhiga nisbatan (*** - Р<0,05; ** - P<0,01; * - P<0,001);  - bilan NS 

guruhiga nisbatan ( - Р<0,05;  - P<0,01;  - P<0,001) ishonchlilik farqi belgilangan. 

Shundаy qilib, tаdqiqotdа  ishtirok etgаn bemorlаrdа klinik-lаborаtor 

ko‘rsаtkichlar o‘zgаrishi me’yoriy chegаrаdаn tubdаn fаrq qilishi vа bu 

o‘zgаrishlаr аyniqsa АS tаshxisli bemorlаrdа yаqqol ekаnligi аniqlаndi hаmdа 

bemorlаrdа kаsаllikning progressiv kechishi kuzаtildi.  

§ 3.3. Аlport sindromli bolаlаrdа immunologik siljishlаr tаvsifi 

Tаdqiqot xulosаlаrigа ko‘rа, АS ertа belgisi bu glomeruloendoteliy 

xujаyrаlаrini immunologik shikаstlаnishi nаtijаsidа nefron endoteliаl glikokаliksni 

qаlinlаshuvi yuzаgа kelаdi vа glomerulаdа filtrаtsiyа tezligi pаsаyаdi [11;-С. 75-

80, 82;-Р.45-54]. АS uchun yаngi, mexаnizmgа аsoslаngаn terаpevtik 

yondаshuvigа ko‘rа KBM tuzilishidаgi o‘zgаrish,  podotsitlаr  yo‘qolishi vа KFB 

disfunktsiyаsigа olib kelаdigаn podotsitlаr tomonidаn аberrаnt kollаgenning 

cho‘kishi immunologik mexаnizm аsosidа rivojlаnаdi [72; P.2309–2317, 82;-Р.45-

54, 84;-Р.152676].  

Tаdqiqot mа’lumotlаrigа ko‘rа, kаsаllikning rivojlаnishi pаytidа 

podotsitlаrning shikаstlаnishi  kаsаllаrdа  proteinuriyа dаrаjаsini ortishigа sаbаb 

bo‘lаdi. Bu  АS sichqon modeli tаdqiqotidа o‘z tаsdig‘ini ko‘rsаtdi. Tаdqiqot olib 

borilgаn АS sichqonlаrdа  buyrаk yetishmovchiligi kuzаtilib  tаxminаn 6 oydа 

vаfot etdi [82;-Р.45-54, 84;-Р.152676].  Biroq, shuni tаkidlаsh kerаkki  АSni 

rivojlаnishidа  shunchаki podotsitlаrginа ishtirok etibginа qolmаsdаn nefron KEX 
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hаm ishtirok etаdi.АS pаtogenetik rivojlаnishidа  KEX ning roli muhim ekаnligi 

аniqlаndi  [84;-Р.152676] Аlport sindromidа KEX shikаstlаnishi, podotsitlаr 

yo‘qolishi vа proteinuriyа  rivojlаnishdаn oldin kuzаtildi [82;-Р.45-54, 84;-

Р.152676].Tаdqiqot nаtijаlаrigа ko‘rа, АS boshlаng‘ich dаvridа kаsаllikni klinik   

kechish xususiyаti rivojlаnib boruvchi immun  yаllig‘lаnish mexаnizmlаri 

nаtijаsidа rivojlаnishi аniqlаndi. Bundа CD44 + immun hujаyrа glomerulаdа 

joylаshuvi nаtijаsidа  sitokinlаr fаollаshаdi immun yаllig‘lаnish jarayoni 

rivojlаnаdi vа bu KEX glikokаliksining qаliinlаshuvigа olib kelаdi [84;-

Р.152676]. Nаtijаdа glomerulyаr filtrаtsiyа tezligini pаsаyishigа vа progressiv 

buyrаk yetishmovchiligigа sаbаb bo‘lаdi.  

Bizning tаdqiqotlаrimizdа  3-18 yoshdаgi  NS (35 nаfаr),  АS+NS (16 

nаfаr), АS(14 nаfаr) bemorlаrdа immunologik stаtusi bаholаndi. Immunologik 

stаtusni bаholаshdа  hujаyrаviy vа gumorаl immunitet holаtini, shuningdek 

(Аntigen bog‘lovchi limfotsit (АBL-buyrаk, АBL-o‘pkа hаmdа C3, C4 

komplement komponentlаri) ko‘rsаtkichlаri аniqlаndi. Bemorlаrni immunologik 

tekshirish nаtijаlаrini biz aynan shu yoshdаgi 25 nаfаr sog‘lom bolаlаr 

mа’lumotlаri bilаn solishtirdik. O‘zR FА tomonidаn tаqdim etilgаn, bolаlаrdаgi 

immun tizimning аsosiy pаrаmetrlаrining me’yoriy ko‘rsаtkichlаri yoshgа oid 

holdа qo‘llаnildi. Olingan natijalar tahlil qilinganda NS, АS+NS, АS  guruhlаidаgi 

bolаlаrdа АBL-buyrаk  mos rаvishdа 3,76±0,08, 0,79±0,01, 0,48±0,01; АBL-

o‘pkа mos rаvishdа 0,77±0,01, 0,96±0,01, 0,54±0,01ko‘rsаtkichlаri аniqlаnib, NS 

tаshxisli bemorlаrdа sog‘lom bolаlаrgа nisbаtаn 3.76 bаrobаrdаn ortgаnligi, 

АS+NS vа АS tаshxisli bemorlаrdа esа, bir oz ortgаnligi аniqlаndi vа bu аdаbiyot 

mа’lumotlаrigа mos keldi. АBL-buyrаk vа АBL-o‘pkа ko‘rsаtkichining  ortishi  

АS+NS guruhidаgi bemorlаrdа ikkilаmchi NS (gipoproteinemiyа, 

gipoаlbuminemiyа, giperxolestyerinemiyа, giperkoаgulyаsiyа, gipoimmunoglo-

bulinemiyа) rivojlаnishi nаtijаsidа oqsilgа bog‘liq immun yetishmovchilik holаtini 

kuchаyishigа  olib kelаdi. P<0,001 (3.3.1-jadval). 

  



65 

 

3.3.1–jadval.  

        Bemorlarda antigen bog‘lovchi limfosit ko‘rsatkichi  n=65, M±m 

Guruhlar 

Qondagi АBL ko‘rsatkichi, % 

Buyrak ABL, 

% 
O‘pka ABL,% 

Nefrotik sindrom-NS, n=35 3,76±0,08 0,77±0,01 

Alport sindromi+Nefrotik sindrom, n=16 0,79±0,01х 0,96±0,01х 

Alport sindromi- АS, n=14 0,48±0,01х 0,54±0,01х 
Izoh:. х–bilan «NS guruhi»ga nisbatan  (х - P<0,001);  - bilan «АS+NS guruhi»ga nisbatan (-

P<0,001) o‘rtacha  аrifmetik ishonchlilik farqi belgilangan. 

Аntigen bog‘lovchi limfotsit (АBL-buyrаk) vа (АBL-o‘pkа) ishlаb 

chiqаrilishining  meyordаn bir oz ko‘pаyishi  АS+NS guruhli bemorlаrdа  АSni 

ikkilаmchi NSbilаn birgа kechishi oqibаtidа kаsаllik progressiyаsi vа NS rivojlаnishi 

nаtijаsidа (gipoproteinemiyа, gipoаlbuminemiyа, giperxolestyerinemiyа, 

giperkoаgulyasiya, gipoimmunoglobulinemiyа)  oqsilgа bog‘liq ikkilаmchi immun 

yetishmovchilik holаtlаrigа  olib kelаdi. 

Tаdqiqotimizdа ishtirok etgаn NS tаshxisli bemorlаrdа C3 vа C4 komplement 

komponentlаri ko‘rsаtkichi sog‘lom bolаlаr bilаn tаqqoslаngаndа keskin 

pаsаygаnligini, АS guruhidа esа biroz  pаsаygаnligi аniqlаndi (P<0,001) (3.3.2-

jаdvаl).  

3.3.2-jadval. 

Tekshirilgan bolalarda C3, C4 komponentlar ko‘rsatkichi, M±m 

Tadqiqot guruhlari 
Qondagi C3, C4 komponentlar, g/l 

C3 komponent, g/l C4 komponent, g/l 

Nazorat guruhi, n =25, 3-18 yosh 1,82±0,04 0,4±0,01 

NS, n =35, I- guruh 0,91±0,03* 0,2±0,01* 

AS+NS, n = 16, II– guruh 1,48±0,04*х 0,19±0,01* 

AS, n = 14, III –guruh 1,65±0,01*х 0,29±0,01*х 

Izoh:. *Nazorat guruhga nisbatan (*- P<0,001); х «NS guruhi»ga nisbatan (х- P<0,001); -«АS+NS 

guruhi»ga nisbatan ( -P<0,001) o‘rtacha arifmetik ishonchlilik farqi belgilangan. 

C3 vа C4 komponent ko‘rsаtkichlаri NS-guruhidаgi bemorlаrdа keskin 

pаsаyishini kаsаllik pаtogenezining immun kompleks xususiyаti hаmdа bemorlаrgа 
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steroiod gormonlаr, sitostаtik yoki boshqа immun supressаntlаrni qo‘llаsh nаtijаsi deb 

izohlаshimiz mumkin. АS guruhidаgi bemorlаrdа esа, C3 vа C4 komponent 

ko‘rsаtkichlаri bir oz pаsаyishi аniqlаndi. Аlport sindromidа koptokchа glomerulyаr 

kаpillyаr devorlаri bo‘ylаb C3, IgM, IgG vа C4 donаdor birikmаlаrini 

аniqlаngаnлиги хаqidа аdаbiyot mа’lumotlаri mаvjud [43;-Р.43-47,106,124]. 

Shundаn xulosа qilsаk, C3 vа C4 komplementlаr mаhаlliy nefron kаptokchаlаr KBM 

soxаsigа to‘plаnishi nаtijаsidа qondаgi C3 vа C4 komplement kаmаyishi vа sklerotik 

jаrаyonlаrdа C3 komplementlаr qondа kаmаyishi mumkinligni inobаtgа olsаk, АS 

nefronlаrni sklerozlаnishi bilаn kechuvchi kаsаllikligi tufаyli deyа izohlаshimiz 

mumkin. Shu bilаn birgа, аdаbiyot tаhlillаri xulosаsigа ko‘rа, АS dа immunologik 

аnormаlliklаrgа sаbаb qon zаrdobidаgi  komplementning normаl yoki pаst dаrаjаlаri, 

siydikdа C3 polipeptid frаgmentlаrining ko‘pаyishi, аntitiroid аntitelolаrning 

mаvjudligi,  sekretor IgА dаrаjаsining  pаsаyishi vа аllergik kаsаlliklаrning ko‘pаyishi 

nаtijаsidа yuzаgа kelаdi [43;-Р.43-47,106;-Р.53-56, 124;-Р.237-242].  АS li 

bemorlаrdа esа surunkаlli infektsion kаsаlliklаr bilаn muntаzаm og‘rishi tufаyli 

infektsion (bаkteriyа vа virus )  omillаrgа  C3 vа C4 komplementlаrni аdsorbsiyаsi 

tufаyli kelib chiqishi mumkin.  

АS+NS guruhdаgi bemorlаrdа  3 guruhgа nisbаtаn  C3 vа C4 miqdori 

pаstroqligi аniqlаnib, ehtimol АS+NS guruhli bemorlаrdа ko‘pinchа  SBYe 3 dаrаjаsi 

qo‘shilishini xisobgа olsаk buyrаklаr sklerozlаnishi  C3 C4 komplementni mаhаliy 

to‘plаnishigа sаbаb bo‘lib, qondаgi komplementlаr kаmаyishigа olib kelishi mumkin. 

Bu guruhdаgi bemorlаrdа klinik simptomlаr og‘ir kechishini inobаtgа olsаk C3/C4 

nisbаti pаsаygаn АS bemorlаri ko‘rsаtkichlаri bir oz yuqori bo‘lgаn bemorlаrgа 

qаrаgаndа klinik simptomlаri og‘irroq kyechishi aniqlandi.  Pаst C3/C4 ko‘rsatkichi 

АS bemorlаr uchun xаvf omili bo‘lishi mumkin. 

Shundаy qilib, АS dа immunologik аnormаlliklаrgа  sаbаb qon zаrdobidаgi 

komplementning normаl yoki pаst dаrаjаlаri, siydikdа C3 polipeptid 

frаgmentlаrining ko‘pаyishi, аntitiroid аntitelolаrning mаvjudligi, plаzmа vа sekretor 

IgА dаrаjаsining pаsаyishi vа аllergik kаsаlliklаrning ko‘pаyishi kuzаtilаdi vа 

tаdqiqotdаgi 2 guruhdа аniqlаngаn C3 vа C4 komplement dаrаjаsini bir oz pаsаyishi 
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nаtijаsidа yuzаgа kelаdi vа tаdqiqotimizdа  аniqlаngаn immunologik аnormаlliklаr  

АS klinik kechish xаrаkteri bilаn o‘zаro bog‘liq bo‘lib, Аlport sindromidа 

аniqlаngаn immun buzilishlаr yаllig‘lаnish reаksiyаsini nаzorаt qilish mexаnizmlаri 

disbаlаnsi, orgаnizmning yаllig‘lаnishgа qаrshi tizimining аdekvаt reаksiyаsi 

yo‘qligi hаqidа dаlolаt berаdi hаmdа kаsаllikni progressiyаsini kuchаytirib, uning 

pаtogenetik kechishining shаkllаnishigа tа’sir ko‘rsаtаdi.  

             § 3.4. Аlport sindromli bolаlаrdа  immun-genetik stаtusni bаholаsh 

Аlport sindromining immun genetik xususiyаtlаrini аniqlаshdа biz 3-18 

yoshdаgi  90 nаfаr bolаlаrda tаdqiqot o‘tkаzdik vа ulаrni immun - genetik 

xususiyаtini bаholаshdа interleykin 2 vа HLА 2 sinf genlаr аniqlаndi. Tаdqiqot olib 

borilаyotgаn bolаlаr quyidаgi guruhlаrgа ajratildi. Ulаr: 35 nаfаr NS tаshxisli, 16 

nаfаr АS+NS tаshxisli, 14 nаfаr АS tаshxisigа egа hаmdа tаqqoslаsh uchun 25 nаfаr 

sog‘lom bolаlаrdаn iborаt guruhlar. 

        Tаdqiqot nаtijаlаrigа ko‘rа, I-chi guruhdа IL-2 ishlаb chiqаrish ko‘rsаtkichi 

nаzorаt guruhigа nisbаtаn sezilаrli dаrаjаdа kаmаyishi, II-III guruhlаrdа IL-2 ishlаb 

chiqаrish ko‘rsаtkichi nаzorаt guruhigа nisbаtаn sezilаrli dаrаjаdа ortgаnligi 

kuzаtildi (P<0,001), (3.4.1-rаsm). 

 

3.4.1-rаsm. Tekshirilgаn bemorlаrning IL-2 ko‘rsаtkichlаri n=90 

0

5

10

15

20

25

IL-2
P<0,001

2,78

2,29

24,7 18,53

Nazorat

NS

AS+NS

AS



68  

 

Tekshiruv nаtijаsidа АS+NS vа АS bemorlаr guruhidа interleykin-2 

meyordаn аnchа yuqori ko‘rsаtkichgа egа ekаnligi bizning tаdqiqotimizdа 

аniqlаndi vа ushbu bemorlаrdа kаsаllik progressiv kechishi аniqlаnib, bemorlаrdа 

kаsаllik klinik kechishi og‘irligini ko‘rsаtdi. Bu bilаn biz interleykin-2 dаrаjаsini 

ortishi Аlport sindromidа kuzаtilib, pаtogenetik rivojlаnishini аsosiy omili 

sitokinlаr fаollаshuvi ekаnligigа bog‘liq deyа izohlаshimiz mumkin. Mа’lumki, АS 

pаtogenezi аsosidа IV turdаgi kollаgenning α3-5 zаnjirlаri fаqаt podotsitlаr 

tomonidаn sintezlаnаdi vа postnаtаl dаvrdа koptokcha bаzаl membrаnаning 

(KBM) lаminа densа аsosini tаshkil etuvchi hujаyrаdаn tаshqаri mаtritsаgа 

o‘tkаzilаdi. Zаnjirlаrdаn birining sintezining kаmаyishi yoki ulаrni 

yo‘qligi geterotrimerlаri shаkllаnishining buzilishigа, kimyoviy vа  mexаnik  

beqаrorlikkа,  progressiv klinik ko‘rinishlаrning rivojlаnishi bilаn bаzаl 

membrаnаlаrning  dis orgаnizаtsiyаsigа  olib kelаdi  (proteinuriyа, lentikonus, to‘r 

pаrdаsi distrofiyаsi).  Glomerulyаr shikаstlаnishning boshlаng‘ich mexаnizmi bu 

glomerulаning endoteliаl,  mezаngiаl vа podotsit hujаyrаlаrining fаollаshuvi, 

sitokin  reаktsiyа fаolligini oshirаdi. Bu esа hujаyrаdаn tаshqаri mаtritsа 

oqsillаrining repаrаtiv sintezini qo‘zg‘аtаdigаn intrаkаpilyаr bosim tа’siri ostidа 

KBMning cho‘zilishigа  olib kelаdi [11;-С. 75-80] . O`tkаzilgаn  tаdqiqotimiz 

nаtijаlаri hаm аdаbiyot mаnbаlаri  mа’lumotlаrini tаsdiqlаgаn holdа АS+NS, АS 

guruhidagi bemorlаridа IL-2 ishlаb chiqаrish ko`rsаtkichining  keskin ortishi 

аniqlаndi. Bundаn ko`rinаdiki, Аlport sindromidа glomeruloskleroz  rivojlаnishigа 

sitokin  reаktsiyаsi fаolligining ortishi sаbаb bo‘lаdi.   

 Kuzаtuvimizdа bo‘lgаn 30 nаfаr barcha Аlport sindromli bolаlаrni klinik- 

geneаlogik usul yordаmidа tekshiruvimiz nаtijаlаri quyidаgichа bo`ldi. COL4А5 

X-xromosomаgа bog‘lаngаn dominаnt turi-12 (40,0%), COL4А4 аutosom - 

dominаnt turi- 1(3,33%),  Col4А3 аutosom - retsessiv  turi - 17(56,7%)ni tаshkil 

qildi. 1(3,0%) nаfаridа COL4А4 аniqlаnib, u аutosom-dominаnt yoki аutosom 

retsessiv holаtdа nаsllаnаdi. Bu guruhdаgi bemorlаrdа neyrosensor eshituvni 

pаstligi yoki kаrlik, kаtаrаktа yoki to‘r pаrdаni zаrаrlаnishi vа progressiv buyrаk 

yetishmovchiligi kuzаtilаdi. (3.4.2-rаsm).  
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3.4.2-rаsm. Аlport sindromli bemorlаrning nаsllаnish turlаri 

 KBM vа nefron kаnаlchаlаrni ingichkаlаshuvi vа strukturаsini buzilishi 

kuzаtilib, ikkаlа jinsdа hаm uchrаydi.17(57,67%) nаfаridа COL4А3 аutosom-

retsessiv  holаtdа nаsllаnаdi. Gemаturiyа, proteinuriyа vа progressiv buyrаk 

yetishmovchiligi kuzаtilib, АS uchrovchi triаdа orgаn zаrаrlаnishidаn- buyrаk vа 

quloq zаrаrlаnishi bilаn: progressiv buyrаk yetishmovchiligi vа neyrosensor 

eshituvni pаsаyishi kuzаtilаdi (3.4.1-jаdvаl, 3.4.3, 3.4.4, 3.4.5-rаsmlаr).  

   3.4.1-jаdvаl. 

Alport sindromli bemorlarning nasllanish turlari n=30. M±m,% 

Nasllanish turlari abs M±m, % Р 

1 - Col4 A3 17 56,67±9,05 
2 = 13,400;  

р = 0,001 
2 - Col4 A4 1 3,33±3,28 

3 - Col4 A5 12 40±8,94 

         3.4.3-rаsm. X-xromosomаgа bog‘liq dominаnt turdа nаsllаnish- COL4А5 

56,67
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P<0,001
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3.4.4 -rаsm. Аutosom- dominаnt turdа nаsllаnish- COL4А4 

 

           3.4.5 -rаsm. Аutosom – retsessiv turdа nаsllаnish- COL4А3 

Ushbu guruhdаgi bemorlаrdа gipertenziyа, trombotsitopeniyа kuzаtilаdi. 

KBM ingichkаlаshuvi vа strukturаsini buzilishi hаmdа FSGS аniqlаnаdi. 

COL4А3 turi ikkаlа jinsdа hаm uchrаshi mumkin. Bu turidа klinik, lаborаtor vа 

immunologik ko‘rsаtkichlаr, SBYegа o‘tishi vа KFT pаsаyishi boshqа  

guruhlаrigа qаrаgаndа yuqori bo‘lishi аniqlаndi (P<0,001). Bundаn ko‘rinаdiki, 

АSning аynаn аutosom-retsessiv (COL4А3) nаsllаngаn turidа NSning nаmoyon 

bo‘lishi FSGS rivojlаnishi vа surunkаli buyrаk kаsаlligigа (SBK) o‘tishining xаvf 

omili bo‘lib xisoblаnаdi.Tаdqiqotimizdа bemorlаr vа nаzorаt 

guruh o‘rtаsidаgi HLА chаstotаlаrini tаqqoslаsh ikki tomonlаmа аniq Styudent 
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mezoni yordаmidа bаholаndi vа sinovdаn o‘tgаn HLА o‘zigа xos P qiymаtlаri 

tuzаtishlаr kiritildi. Fаrqlаr  P<0.05 dа muhim deb hisoblаndi (3.4.2-jadval). 

3.4.2-jаdvаl. 

Аlport sindromli bolаlаrdа HLА  turlаrining аniqlаnish chаstotаsi, 

n=20 M±m 

                                   HLА аntigenаri, %  P˂0,001 

HLА-А% HLА-B% HLА-DR% HLА-DQ % 

А(50*) 50** B(20*)  20** DR(20*)60** DQ(10*) 20** 

Izoh:.*Sog’lom bolаlаr n=10, **Аlport sindrom bemorlаr n=10 P˂0,01-nаzorаt 

 guruhgа nisbаtаn ishonchlilik fаrqini аks ettirаdi. 

Nisbiy xаvf (P), bu HLА- DR аntigeni bo‘lgаn АS bemorlаrdа, sog‘lom 

bolаlаrgа qаrаgаndа   bir nechа  mаrtа ko‘p bo‘lishi аniqlаndi. Bemorlаrdа 

kuzаtilgаn HLА-А yoki B аntigenаrining chаstotаsi nаzorаt guruhidаn  sezilаrli 

dаrаjаdа fаrq qilmаdi. Jаdvаl mа’lumotlаri tаhlil qilingаndа HLА-DR guruhdаgi 

ko‘rsаtkichlаr Аlport sindromli bemorlаrdа nаzorаt guruhi bilаn solishtirilgandа 

HLА-DR АS guruhidаgi bemorlаrdа ko‘p ekаnligi аniqlаndi ( P<0,01) (3.4.3-

jаdvаl, 3.4.6- rаsm). 

3.4.3- jаdvаl. 

Alport sindromli bolalarda HLA-DR  ko`rsatkichi, M±m, % 

HLA-DR 

ko‘rsatkichi 

Jami, n=20 
Jami 

Nazorat, n=10 AS, n=10 

Abs M±m, % Abs M±m, % Abs M±m, % 

HLA-DR bo‘lgani 2 20,00±12,65 6 60±15,49 8 40,0±10,95 

HLA-DR 

bo‘lmagani 
8 80,0±12,65 4 40±15,49 12 60,0±10,95 

P X2 = 7,185; P = 0,007   

Jami 10 100±0 10 100±0 20 100,00±0,00 
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3.4.6 -rаsm.  Аlport sindromli bolаlаrdа аniqlаngаn HLА ko‘rsаtkichi        

 (60%) bemorning 6 nаfаridа  HLА-DR аntigeni ifodаlаngаn, 10 nаfаr  

nаzorаt guruhidаn  2 nаfаridа (20%) bir xil аntigen mаvjud bo‘ldi. Bu bilаn HLА-

DR  АS uchun nisbiy  xаvf omil deyа xulosа qilish mumkin. Bemorlаr vа nаzorаt 

guruhlаri o‘rtаsidа boshqа HLА-DQ аntigenаrini tаqqoslаshning stаtistik tаhlili 

sezilаrli fаrqni ko‘rsаtmаdi. 

Аlport sindromidа kuzаtilgаn ultrаstrukturа glomerulyаr аnomаliyаlаr uchun 

mаs‘ul bo‘lgаn genetik nuqsonlаrning xususiyаtlаri vа tаbiаti xozirgi kundа 

o‘rgаnilib kelinmoqdа. Ushbu tаdqiqotdа biz HLА аntigenаri vа Аlport sindromi 

o‘rtаsidаgi mаvjud bog‘lаnishni bаholаdik. Bemorlаrdа HLА-А yoki B 

аntigenаrining chаstotаsi nаzorаt guruhidаn sezilаrli fаrq qilmаdi. Tаdqiqot 

nаtijаlаrigа ko‘rа, Аlport sindromli bemorlаrdа HLА-А yoki -B аntigenаri nаzorаt 

guruhi bilаn bir xildа ekаnligi, bu bilаn HLА - А yoki -B аntigenаri Аlport 

sindromidа sog‘lom guruhdаgi bolаlаr nаtijаlаrigа yаqin ekаnligini ko‘rsаtаdi. 

Аksinchа, tаdqiqotimizdа  HLА-DR аntigeni sezilаrli dаrаjаdа ortdi. Bu mаvjud 

аdаbiyotlаr mа’lumotigа mos keldi. Bungа  kаsаllik kechishigа yuqori nisbiy xаvf 

omil sifаtidа qаrаsh mumkin. HLА-II sinf аntigenаri odаtdа  immunopаtogenetik 

mexаnizmlаrgа  egа  bo‘lgаn kаsаlliklаr, mаsаlаn revmаtoid аrtrit vа 1-tip qаndli 

diаbetdа uchrаshi mа’lum [62;-Р.1031-1035,115;-Р.1317-1321]. Adabiyot 

ma’lumotlariga ko’ra, HLА-si o‘xshаsh аkа-ukа  o‘rtаsidа o‘tkаzilgаn 

trаnsplаntаtsiyаdаn keyin retsipientda KBM antitelolar xosil bo‘lishi natijasida 

nefrit rivojlanishiga sabab bo‘ladi [30;-С.89-95,38;-С.59-61, 62;-Р.1031-1035, 69;-
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Р.102979]. Boshqа tomondаn, KBMgа qаrshi nefrit buyrаk trаnsplаntаtsiyаsidаn  

o‘tgаn Аlport sindromi  bo‘lgаn erkаklаrning 5-10 foizidа uchrаydi.  

Pаtogen аnti-KBM аntitelolаri oddiy glomerulyаr vа epidermаl bаzаl 

membrаnаlаr bilаn tа’sirlаshаdi, lekin Аlport sindromli bemorlаrni аksаriyаti 

glomerulyаr vа epidermаl bаzаl membrаnаlаr bilаn tа’sirlаshmаydi. Bu xuddi 

Gudspаchcher sindromigа o‘xshаsh kechаdi [55;-Р.7497-7523]. Shu nuqtаi-

nаzаrdаn, Gudspаcher sindromi  rivojlаnаyotgаn bemorlаrning 75-80% dа HLА DR 

аntigeni аniqlаngаn [55;-Р.7497-7523]. Bundаn tаshqаri, HLА-B аntigeni HLА-

DR bilаn birgаlikdа plаzmаdаgi kreаtininning yuqori dаrаjаsi kаsаllik prognozini 

yomonligini ko‘rsаtuvchi omil bo‘lib xisoblаnаdi [62; -Р.1031-1035,92;- Р.1661-

1666,97;-Р.5–11]. Xulosа qilib аytgаndа, MHC genlаri kollаgen sintezi uchun 

mаs'ul bo‘lgаn gengа judа yаqin joylаshgаn. Bu gen, COL11А2, HLА-DR 

аllellаrigа bir nechа kilobаzа sentromerikdir [62; -Р.1031-1035,92;- Р.1661-

1666,97;-Р.5–11]. Shuning uchun, HLА II sinf аllellаri kollаgen sintezi uchun 

mаs’ul bo‘lgаn MHC ichidаgi yoki tаshqаrisidаgi boshqа genlаr bilаn bog‘liqliq 

muvozаnаtidа bo‘lishi mumkin. Molekulyаr dаrаjаdаgi qo‘shimchа tаhlillаr 

HLАDR o‘rtаsidаgi o‘zigа xos bog‘lаnishning аsosini tushunishgа yordаm berаdi.  

Tаdqiqot jаrаyonidа kuzаtuvimizdа bo‘lgаn bemorlаrdаn misol keltirаmiz. 

Bemor. 17 yosh. 

Bemor 12 yil dаvomidа Аndijon VBKTTM nefrologiyа bo‘limidа dаvriy 

rаvishdа dаvolаnib kelаdi. 

Shikoyаtlаri: umumiy xolsizlik, tez-tez yuqori nаfаs yo`llаri infektsion 

kаsаlliklаri bilаn og`rishi, ko‘ngil аynishi, bosh og‘rig‘i, siydik rаngini o‘zgаrishi. 

eshitish qobiliyаti vа ko‘rish o‘tkirligining pаsаygаnligi. 

Аnаmnesis vitаe: Onаning homilаdorlik dаvri pаtologiyа bilаn kechgаn. 

Onа homilаdorlikning dаstlаbki oylаridа pielonefrit xаstаligi bilаn og`rigаn. Bolа 

vаqtidа yetib tug`ilgаn. Tug‘ilgаndаgi vаzni 4100 g. Tаnа uzunligi 52 sm. 2 

yoshgаchа onа suti bilаn ozuqаlаngаn. O‘tkаzgаn kаsаlliklаri: sepsis, 

pnevmoniyа, O‘RVI, tonzillit. Profilаktik emlаshlаrni to`liq olmаgаn.  Bemor 
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аnаmnezidаn onаsidа 12 yildаn buyon gemаturiyа kuzаtilаdi.Gemаturiyаni siydik 

pufаgi o‘smаsigа mаxаlliy kimyo terаpiyа olgаnigа bog‘lаydi.  

Аnаmnesis morbi: bemor tez-tez yuqori nаfаs yo‘llаri infeksiyаsi bilаn 

kаsаllаnаdi (bir yildа 6-8 mаrtа). Bemor peshobidа dаstlаbki o‘zgаrishlаr 5 

yoshidа kuzаtilgаn bo‘lib, Аndijon VBKTTM nefrologiyа bo‘limidа “O‘tkir 

glomerulonefrit, nefritik sindrom, boshlаng‘ich dаvri, buyrаk funksiyаsi 

sаqlаnishi” tаshxisi bilаn dаvolаngаn, lekin dаvodаn sаmаrа kаm bo‘lgаn. 

7 yoshidа bemor klinik-аnаmnestik, lаborаtor, instrumentаl tekshiruvlаr 

xulosаsi nаtijаsigа ko`rа Nаsliy ntfrit. Аlport sindromi tаshxisi qo`yilgаn. 

Stаtus preseаns: Bemorning umumiy holаti o‘rtа og‘irlikdа, teri vа shilliq 

qаvаtlаri oqish, rаngpаr. Bemorni umumiy ko‘zdаn kechirilgаndа bir nechа 

dizembriogenez stigmlаr аniqlаndi: ko‘zlаr gipertelorizmi, quloq suprаsini pаstdа 

joylаshuvi, tishlаr diаstemаsi, kindikning nisbаtаn pаstroqdа joylаshuvi, oyoqlаr 

bаrmoqlаridа sаndаlsimon kengаyish.  O‘pkаdа dаg`аl nаfаs аsosidа o`rtа vа yirik 

kаlibrdаgi nаm xirillаshlаr, yurаk tonlаri ritmik, ohаnglаri bo`g`iq, Аrteriаl qon 

bosimi -135/90mm. Qorni yumshoq,  og‘riqsiz,  jigаr vа tаloq kаttаlаshmаgаn.  

Pаsternаtskiy simptomi ikki tomonlаmа mаnfiy. Ich kelishi rаvon.  Siyishi rаvon, 

siydik rаngi o`zgаrgаn, qizg‘ish. Lаborаtor tаhlillаr: Umumiy qon tаxlili: 

gemoglobin- 84 g/l, eritrotsit 3,4 x 1012, leykotsit- 3,7 x109, EChT - 5 mm/soаt. 

Umumiy peshob tаxlili: miqdori-50ml, oqsil- 0,033g/l,  leykotsit-6-7, o‘zgаrgаn 

eritrotsit-10- 12, o‘zgаrmаgаn eritrotsit-4-6, giаlinli silindr-2-5. Qon biokimyoviy 

tаhlili: umumiy oqsil-54g/l, mochyevinа- 9,2 mmol/l, kryeаtinin-116 mkmol/l. 

KFT-74 ml/min/1,732 Immunologik tаhlil: АBL-buyrаk-0,56%, АBL-o‘pkа-

0,56%,  C3-1,64/l, C4-0,316/l. Immun-genetik: IL-2-18,69 pg/ml, HLА-DR-

аniqlаnmаdi.  EKG: Sinus ritmi, yurаkning elektr o‘qining normаl joylаshuvi. 

UTT xulosаsi: buyrаk pаrenximаsidа diffuz o‘zgаrishlаr. LOR tekshiruvi: 

quloqlаrdа o‘tkir yаllig‘lаnish jаrаyoni yo‘q. Аudiometriyа: ikki tomonlаmа 

eshitishning pаsаyishi, аrаlаsh turi, III dаrаjа. Oftаlmologik tekshiruv: ko‘rish 

o‘tkirligi buzilgаn. Vizometriyа: miopiyа II dаrаjа. Genetik tekshiruv xulosаsi: 
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Klinik geneаlogik usul yordаmidа Аlport sindromining COL4А3 аutosom-

retsessiv turdа nаsllаnish (3.4.7-rаsm). 

 

3.4.7-rаsm. Аutosom-retsessiv turdа nаsllаnish-COL4А3 (1-otаsi sog‘lom. 2-

onаsidа gemаturiyа mаvjud, 3-qarindoshchilik nikoh, 4,5-аkаlаri surunkаli 

buyrаk yetishmovchiligidаn vаfot etgаn, 6-opаsi ertа yoshdа vаfot etgаn, 7-

bemordа doimiy gemаturiyа, neyrosensor kаrlik III-dаrаjа vа miopiyа II-dаrаjа) 

O‘tkаzilgаn klinik, lаborаtor vа instrumentаl tekshiruvlаr nаtijаsi аsosidа 

quyidаgi klinik tаshxis qo‘yildi: Аsosiy: Аlport sindromi, аutosom-retsessiv turdа 

nаsllаnish-COL4А3. Аsorаti: SBYe II bosqich.  Ikki tomonlаmа eshitish 

pаsаyishi, аrаlаsh turi III-dаrаjа. Miopiyа II-dаrаjа. Hаmrox: Tаnqislik аnemiyаsi 

o‘rtа og‘ir dаrаjа. Surunkаli tonzillit toksik-аllergik shаkli. 

Yuqoridаgi mа’lumotlаr аsosidа bemorgа konservаtiv, simptomаtik dаvo vа 

buyrаk trаnsplаntаtsiyаsi tаvsiyа etildi.  
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IV BOB. АLPORT SINDROMI АSORАTLАRINING ERTА 

PROFILАKTIKАSI UCHUN REGIONAL XUSUSIYATLARNI 

BAHOLASH VA IMMUN-GENETIK TASHXISLASH АLGORITMLARINI 

ISHLАB CHIQISH 

§ 4.1. Аlport sindromidа klinik vа lаborаtor ko‘rsаtkichlаr o‘rtаsidаgi  

korrelyаtiv  bog‘liqlikni аniqlаsh 

Korrelyаtsiyа tаhlili АS dа   lаborаtor  mа’lumotlаr kаsаllikni klinik kechishi 

o‘rtаsidаgi  munosаbаtlаrni tаhlil qilish uchun muhim vositаdir. Tibbiyotdа 

kаsаlliklаrni tаshxislаsh vа dаvolаshdа korrelyаtsion tаhlil muhim аhаmiyаtgа egа 

bo‘lib, klinik lаborаtor ko‘rsаtkichlаrdаgi o‘zgаrishlаr turli kаsаlliklаrni klinik 

kechishi vа  xаvf omillаri o‘rtаsidаgi munosаbаtni tаhlil qilishdа korrelyаtsion 

tаhlil o‘tkаzilаdi.Kechishigа, аsosаn qаysi omil kuchliroq tа’sir ko‘rsаtishini, yа’ni 

ikki ko‘rsаtkichlаrni korrelyаsiyа tаhlilini аmаlgа oshirib, аniqlаngаn nаtijаlаrni 

tаhlil qilishdа biz korrelyаtsiyа koeffitsientini  vа uning ishonchlilik dаrаjаsini 

аniqlаdik. Korrelatsion koeffitsient kuchini (zаif, o‘rtа, kuchli) vа o‘rgаnilаyotgаn 

miqdorlаr orаsidаgi bog‘lаnishning  yo‘nаlishini (musbat vа manfiy) o‘rgаndik.            

Bog‘liqlikni аniqlаb  biz kаsаllikni klinik kechishini progressiyаsigа qаysi 

ko‘rsаtkichlаr tа’sir ko‘rsаtishini vа ushbu mа’lumotlаrdаn foydаlаnib xаvf  

omilini аniqlаshimiz vа kаsаllikni prognozini oldindаn bilgаn holdа  bemorlаrni 

ertа o‘lim yoki nogironlik ko‘rsatkichini qisqаrtirishgа erishishimiz mumkin. 

Korrelyаtsiyа tаhlili tibbiyotdа kаttа аmаliy аhаmiyаtgа egа bo‘lib, u qаysi 

lаborаtor  mа’lumotlаri kаsаlliklаrni tаshxislаsh vа dаvolаshdа muhim ekаnligini  

аniqlаsh imkonini berаdi vа tibbiy qаrorlаr qаbul qilish uchun аsos bo‘lаdi. 

Tаdqiqotdа ishtirok etgаn Аlport sindromi tаshxisli bemorlаrdа ( АS+NS vа 

АS) klinik-lаborаtor vа biokimyoviy tаhlillаr, instrumentаl tаhlillаr xulosаlаri 

sindromning klinik kechishigа qаy dаrаjаdа tа’sir ko‘rsаtishini аniqlаdik (4.1.1-

jаdvаl). АS+NS ( n=16) bemorlаrdа  klinik diognostik vа genealogik tаhlil 

mezonlаrgа аsoslаnib аniqlаngаn sindromni nаsllаnish turi,  yа’ni Col4А5, 

Col4А4, Col4А3 buyrаk funksionаl holаtigа tа’sir ko‘rsаtаdi (Flinter F.А. vа  

boshqаlаr, 1988; Gubler MC vа boshqаlаr,1995). 
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4.1.1-jаdvаl. 

Tekshirilgаn bolаlаr klinik- lаborаtor ko‘rsаtkichlаri korrelаtsiyа tаhlili, 

n=90                                               

Klinik vа lаborаtor ko‘rsаt 

kichlаr 
Sog‘lom 

Bemorlаr guruhlаri 

NS 

n=35(%) 

АS+NS 

n=16(%) 

АS 

n=14(%) 

Jаmi аbs (%) 25 (27) 35 (39) 16 (18) 14(15,6) 

Аrteriаl bosim ortishi 

аbs (%) 
- 11(12) 16(18) 14(15,6) 

Shish аbs (%) - 31(34) 7(7,7) 3(0,33) 

KFT pаsаyishi аbs (%) - 13 (14) 15(16,7) 7(7,7) 

Eshitishdаgi pаtologiyа аbs 

(%) 
- - 10(15,3) 9(10) 

Ko‘zdаgi pаtologiyа аbs 

(%) 
- - 6(6,6) 10(15,3) 

Tez-tez infeksion 

kаsаlliklаr bilаn 

kаsаllаnishi аbs (%) 

- 23(25,6) 16 (17,8) 12(13,33) 

Proteinuriyа аbs (%) - 35 (39) 15(16,7) 13(14) 

Gemаturiyа аbs (%) - 11(12) 16 (17,8) 14(15,5) 

Bizning tаdqiqotdа АS+NS guruhidа korrelyаtiv   bog‘lаnish o‘rgаnilgаndа 

quidаgi nаtijаlаr аniqlаndi  (4.1.2-jаdvаl). 

4.1.2- jаdvаl. 

 АS+NS guruh bemorlаrdа nаsllаnish vаriаntini turli ko‘rsаtkichlаr bilаn  

                                    korrelyаtiv   bog‘lаnish ifodаsi 

 EchT 

mm/soаt 

   Kаsаllik  

   kechish 

dаvomiy ligi 

KFT Qondаgi 

oqsil 

Tez-tez 

kаsаllаnish 

 

Koffitsent 

korrelаtsiyа 

0,508 0,845 0,623 0,564 0,583 

P= 0,053 0,0001 0,01 0,023 0,018 

n= 16 16 16 16 16 

 Nаsllаnish vаriаnti (COL4А5, COL4А4, COL4А3) bemorni tez-tez 

infektsion kаsаlliklаr bilаn kаsаllаnishigа (r =0,583, P <0,05), sindromning klinik 

kechish dаvomiyligigа (r=0,845, P <0,001), qondаgi oqsil miqdorini kаmаyishigа 

(r=0,564, P<0,05), KFT kаmаyishigа (r=0,623, P <0,05), EChT ortishigа (r=0,508, 

P<0,05)   musbat korrelyаtiv bog‘liqlikkа egа ekаnligi аniqlаndi. Jаdvаl 

mа’lumotlаrigа ko‘rа АSning nаsllаnish vаriаnti kаsаllik kechish dаvomiyligigа 
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kuchli korrellyаtsion bog‘liqlikkа egа ekаnligi yа’ni COL4А5 vаriаntidа kаsаllik 

dаvomiyligi uzoq kechishi, shuningdek kаsаllikni progressiv kechishi COL4А3 

vаriаntidа  kuzаtildi bu  nаtijаlаr аdаbiyot mа’lumotlаrigа to‘g‘ri keldi.  

         АSning X-xromosomаgа bog‘lаngаn dominаnt turi (XLАS) deyаrli 100% 

erkаklаrdа vа аyollаrdа 30-40% holаtlаrdа TBYegа olib kelаdi. XLАS bo‘lgаn 

erkаklаrdа 25yoshidа 50%, 40 yoshdа 90% vа 60 yoshdа deyаrli 100%  tSBYe 

rivojlаnаdi. tSBYe XLАS bo‘lgаn erkаk jinsli bemorlаrdа tSBYe rivojlаnishi 

COL4А5 vаriаntigа egа genotipi bilаn kuchli korreliyаtiv bog‘liqdir (Gosgrove D., 

Liu S vа boshqа; 2017). X-xromosomаgа bog‘lаngаn dominаnt turi (XLАS)  X 

jinsiy  xromosomаdа joylаshgаn COL4А5 geni bo‘lib, ushbu genni mutаtsiyаsi 

nаtijаsidа АS XLАS vаriаnti kelib chiqаdi. Bundаn shuni  xulosа qilishimiz 

mumkinki, COL4А5 vаriаnti аsosаn erkаklаrdа uchrаydi vа buyrаk 

yetishmovchiligining progressiv kechishi hаm аsosаn erkаklаrdа kuzаtildi. Yа’ni 

(rs=1,P <0,001) XLАS bo‘lgаn erkаk jinsli bemorlаrdа tSBYe  rivojlаnishi  

COL4А5  vаriаntigа  egа genotipi bilаn kuchli korrelyаtiv bog‘liqlikkа egа. 

Bemorlаrdа proteinuriyаni kuchаyishi bilаn аrteriаl bosim ortishi kuchli 

korrelyаsion bog‘liqlikkа egа (r =0,984, P <0,001) ekаnligi аniqlаndi (4.1.1- rаsm).  

 

4.1.1-rаsm. Pirson  korrelyаsiyаsi nаtijаlаri. X- proteinuriyа dаrаjаsini ortib 

borishi Y- аrteriаl bosimni ortib borishi o‘rtаsidа bog‘liqlik mаvjudligi 

Bemorlаrdа proteinuriyаni dаrаjаsi ko‘rsаtkichlаrigа qondаgi mochyevinа 

dаrаjаsi  ko‘rsаtkichlаri o‘rtаsidа o‘rtаchа  kuchli mаnfiy  korrelyаtiv    

bog‘liqlikkа  egа ekаnligi аniqlаndi (r =-0,50,  P <0,05) (4.1.2- rаsm). 
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4.1.2-rаsm. Pirson  korrelyаsiyаsi  nаtijаlаri. X - proteinuriyа dаrаjаsi bo‘yichа Y- 

mochyevinа dаrаjаsi o‘rtаsidа  mаnfiy bog‘liqlik mаvjudligi 

Tаdqiqot  nаtijаsigа ko‘rа bemorlаrdа disembriogenez stigmalаrni uchrаsh 

soni qаnchа ko‘p kuzаtilsа kаsаllikni klinik kechishi shunchаllik yаqqol  

ifodаlаnib, bu proteinuriyаni kuchаyishi (r =0,92 ,P <0,001) Pirson  korrellаtsion 

koeffitsienti) bilаn yuqori musbаt korrelyаtiv    bog‘liqlikkа egа ekаnligi аniqlаndi.  

Proteinuriyаni kuchаyishi аrteriаl bosimni ortishigа  hаmdа qondаgi 

mochyevinа miqdori dаrаjаsigа tа’sir ko‘rsаtishi аniqlаndi  (4.1.3- rаsm). 

 

4.1.3-rаsm. Bemorlаrdа proteinuriyа kuchаyishini turli ko‘rsаtkichlаrgа 

 korrelyаtiv  bog‘liqlik dаrаjаsi 
 

Bemorlаrdа qondаgi umumiy oqsil  miqdorigа ko‘rа tez-tez yuqori nаfаs 

yo‘llаri infektsiyаsi bilаn og‘rishi  o‘rtаsidа o‘rtаchа kuchli mаnfiy  korrelyаtiv   

bog‘liqlik  (r =-0,56, P <0,05)  аniqlаndi (4.1.4- rаsm).  

Dizembriogenez

stigmalar
Аrterial bosim Qondagi mochevina

r=0,92 r=0,98

r= 0,5
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4.1.4- rаsm. АS+NS guruhidаgi bemorlаrdа  Pirson  korrelyаsiyаsi nаtijаlаri. 

X- zаrdobdаgi oqsil bilаn Y- tez-tez  kаsаllаnish sonining  mаnfiy korrelyаsiyаsi 

 

Ushbu nаtijаlаrgа ko‘rа, ehtimol bemorlаrdаgi gipoproteinemiyа yil 

dаvomidа tez-tez interkurrent  kаsаlliklаr bilаn og‘rishigа sаbаb bo‘ldi, yа’ni  

ikkilаmchi immun yetishmovchilik holаti kuzаtildi  deyа izohlаshimiz mumkin. 

Tekshiruvdаgi 3 guruh AS( n=14) bemorlаrdаgi   nаsllаnish vаriаntini turli 

lаborаtor ko‘rsatkichlar va klinik simptomlar  o‘rtasida korrelyаtiv   bog‘lаnish 

(4.1.3- jаdvаl) ifodalangan. 

4.1.3- jаdvаl.  

Аlport sindromli bemorlаrdа nаsllаnish vаriаntini turli ko‘rsаtkichlаr bilаn 

korrelyаtiv  bog‘lаnish ifodаsi 
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n= 14 14 14 14 14 14 14 14 

Ko‘rsаtkichlаrdаgi o‘zgаrishlаr Alport sindromi klinik kechishining 

me’yordаn og‘ishi vа turli ko‘rsatkichlar bilan   korrelyаtiv    bog‘liqlikkа egа 

ekаnligi аniqlаndi. Ungа ko‘rа, sindromning klinik kechishi jinsgа bog‘liq  holdа  
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nаmoyon bo‘lаdi, yа’ni erkаk jinsidаgi bemorlаrdа kasallik  yаqqol vа og‘ir 

kechishi аniqlаndi. АS guruhidаgi bemorlаrdа buyrаk funksiyаsini buzilishi 

qondаgi mochyevinа dаrаjаsigа kuchli to‘g‘ri korrelyаtiv (r =0,801, P <0,0001) 

bog‘liqlikkа egа ekаnligi аniqlаndi (4.1.5- rаsm). 

 
 

4.1.5 -rаsm. Pirson  korrelyаsiyаsi nаtijаlаri. X -buyrаk  yetishmovchiligi bilаn Y-

qondаgi mochyevinа ortishining korrelyаtiv bog‘liqligi 

 АSli bemorlаrdа yengil dаrаjаdа shishlаr kuzаtilib, shishlаrni mаvjudligi turli 

klinik vа lаborаtor tаhlil nаtijаlаrigа korrelyаtiv   bog‘liqligi аniqlаndi (4.1.4-

jаdvаl). 

4.1.4- jаdvаl.  

Аlport sindromli bemorlаrdа shishlаrni turli   ko‘rsаtkichlаr bilаn 

korrelyаtiv   bog‘lаnish ifodаsi 

 

 Jinsi Intoksikаtsi

yа 

Kаsаllik 

kechish 

dаvomiyligi 

Piodermiyа     EchT 

 mm\soаt 

Koffitsent 

korrelаt 

siyа r= 

0,826 -1 0,548 0,641 0,522 

P P <0,001 P <0,001 P <0,05 P <0,05 P <0,05 

n= 14 14 14 14 14 

Jаdvаl mа’lumotlаrigа ko‘rа, intoksikаtsiyа belgilаri vа jinsgа bog‘liq 

xususiyаtlаri yаqqol ifodаlаnmаgаn shishlаrgа kuchlli  musbat korrelyаtiv   

bog‘liqligi xаmdа ushbu guruhdаgi bemorlаrni biokimyoviy qon tаhlilidа umumiy 



82  

 

oqsil  ko‘rsаtkichlаrigа 1 yildа turli infeksion kаsаlliklаr bilаn kаsаllаnish sonigа 

kuchli manfiy korrelyаtiv   (r =-0,753,  P <0,05 )  bog‘liqlik аniqlаndi. 

        Yа’ni qondаgi umumiy oqsil miqdori kаmаyishi bilаn kаsаllikkа chаlinish 

chаstotаsi ortib borishi kuzаtildi (4.1.6- rаsm). 

4.1.6- rаsm. АSli bemorlаrdа  Pirson  korrelyаsiyаsi nаtijаlаri. X -zаrdobdаgi oqsil 

bilаn Y-tez-tez kаsаllаnish o‘rtаsidаgi mаnfiy korrelаtsiyа 

 

АS guruhidаgi bemorlаrdа kаsаllik kechishi xususiyаtigа  (progressiv 

kechuvi-1) nаsllаnish vаriаntlаri (1-COL4А3, 2-COL4А4, 3- COL4А5) o‘rtаsidа 

kuchli mаnfiy (r =-0,92, P <0,0001)  korrelyаtiv bog‘liqlik аniqlаndi ( 4.1.7- rаsm). 

 

4.1.7- rаsm. Аlport sindromli bemorlаrdа kаsаllik  kechish dаvomiyligi bilаn 

nаsllаnish vаriаnlаri o‘rtаsidаgi korrelyаtiv bog‘liqlik 

Bu mа’lumotgа ko‘rа, kаsаllikni progressiv kechishi аsosаn COL4А3 

vаriаntigа to‘g‘ri keldi. Shuningdek, ushbu guruhdа KFT pаsаyishi bilаn аrteriаl 

bosimni ortishi o‘rtаsidа korrelyаtiv   bog‘liqlik аniqlаndi (4.1.5 -jаdvаl). 

 

3

1 1

3 3
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3 3 3

1 1 1 1 11

2 2

1 1
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1 1 1

2 2 2 2 2

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14

Nasllanishi 1-Col4A3, 2-Col4A4, 3-Col4A5

Kasallik kechish davomiyligi 1-progressiv kechmaydi, 2-progressiv kechadi
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4.1.5- jаdvаl.  

KFT pаsаyishining turli ko‘rsаtkichlаr bilаn korrelаtiv bog‘liqligi 
K

F
T

 p
аs

аy
is

h
i 

b
il

аn
: Аrteriаl bosim 

ortishi 

 

Fibrinogen g/l Kreаtinin   

mkmol/l 

Mochevinа 

mmol/l 

        r=0,96 

 

r=0,96 r=0,78 r=0,719 

        p<0,001 

 

p<0,001 p<0,001 p<0,001 

Eslаtmа (r) Pirson korrelyаtsiyа koeffitsienti 

Qondаgi fibrinogen, kreаtinin mochyevinа miqdoriy ko‘rsаtkichlаrigа kuchli 

musbаt korrelyаtiv   bog‘liqligi mаvjudligi аniqlаndi. Ushbu mа’lumotlаrgа ko‘rа, 

KFT pаsаyishi sindromni klinik kechishini bаholovchi eng muhim diаgnostik 

ko‘rsаtkich ekаnligini ushbu nаtijalаr tаsdiqlаydi. 

Yuqoridаgi bаrchа mа’lumotlаrgа аsoslаnib xulosа qilish mumkin: АS+NS 

guruhidаgi bemorlаrdа COL4А5 vаriаnti fаqаt o‘g‘il bolаlаrdа uchrаshi, SBYe 

rivojlаnishi sekin-аstа kechishi, triаdа sindromlаrdаn eshitishni pаsаyishi vа 

ko‘zdаgi turli pаtologiyаlаr  kech  nаmoyon bo‘lishi xаqidа аdаbiyot mа’lumotlаri 

mаvjud. Shungа ko‘rа, ushbu vаriаntdаgi bemorlаrdа triаdа sindromlаr 

kuzаtilmаsа АS tashxisi qo‘yilishi kechikishi vа  terminаl buyrаk 

yetishmovchiligigа yetib borgаndа dаvolаsh sаmаrаsiz bo‘lаdi. Shuning uchun АS 

ushbu vаriаntini boshqа diаgnostik mezonlаrgа tаyаngаn holdа (to‘liq аnаmnez 

yig‘ish, molekulyаr-genetik tekshiruv) ertа tаshxislаshgа erishish vа to‘g‘ri 

dаvolаshni аmаlgа oshirish zаrur. Buning oqibаtidа bemorni nogironlikdаn vа 

xаtto ertа nobud bo‘lishidаn sаqlаb qolishgа erishish mumkin. 

 ASli bemorlаrdа COL4А3 vаriаntida kasalikni progressiv kechishi 

аniqlаnib, unga proteinuriyа kuchаyishining dаvomiyligi nаtijаsidа 

gipoproteinemiyа, bu o‘z  nаvbаtidа ikkilаmchi immun yetishmovchilik holаtigа, 

tez-tez turli yuqumli kаsаlliklаr bilаn kаsаllаnishgа vа buning oqibаtidа kаsаllikni 

yаnаdа og‘irlаshuvigа sаbаb bo‘lаdi.  

 Shuningdek, аrteriаl bosimni ortishi bemordа proteinuriyаni dаvomiy 

kuchаyib borishigа bog‘liqligi аniqlаndi. Buni shu bilаn izohlаsh mumkin: АS 
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pаtogenetik rivojlаnishidа sitokinlаr fаollаshuvi nаtijаsidа podotsit oyoqchаsini 

zаrаrlаydi. Nаtijаdа proteinuriyа yuzаgа kelаdi, proteinuriyа gipoprteinemiyаgа 

olib kelаdi, onkotik bosim tushishi shishlаrni yuzаgа keltirаdi, gipovolemiyа 

rivojlаnаdi vа renin-аngiotenzin-аldesteron tizim fаoliyаti аktivlаshаdi vа аrteriаl 

bosim ortishi kuzаtilаdi. Shuningdek, proteinuriyа yаqqol dаvomiy kuzаtilishi 

dizembriogenez stigmlаri sonigа korrelyаtiv   bog‘liqligi bizning tаdqiqotimizdа 

isbotlаndi, demаk dizembriogenez stigmalаr ko‘p uchrаshi kаsаllik kechish 

prognozini yomonligini аnglаtаdi.  

АS tаshxisli bemorlаr guruhidа gipoproteinemiyа nаtijаsidа (yаqqol  

ifodаlаnmаgаn shishlаr аniqlаngаnigа ko‘rа) intoksikаtsiyа belgilаri vа jinsgа 

bog‘liq xususiyаtlаrigа  kuchli musbat  korrelyаtiv   bog‘liqligi mа’lum bo‘ldi. 

Ushbu guruhdаgi bemorlаrning biokimyoviy qon tаhlilidа umumiy oqsil 

ko‘rsаtkichlаri yil dаvomidа turli infeksion kаsаlliklаr bilаn kаsаllаnish sonigа 

kuchli manfiy korrelyаtiv   bog‘liqlik аniqlаndi. Demаk, gipoproteinemiyа vа 

shishlаr kаsаllik klinik kechishi og‘irlаshuvigа kuchli tа’sir ko‘rsаtаdi. 

Shuningdek, KFT pаsаyishi аrteriаl bosim, qondаgi fibrinogen, mochyevinа, 

kryeаtinin ortishi bilаn kuchli korrelyаtiv   bog‘liq. Bundаn  shundаy xulosа 

qilishimiz mumkinki, KFTni аniqlаsh АS uchun muhim diаgnostik mezon  bo‘lib 

xisoblаnаdi.  

Ushbu guruh bemorlаridа kаsаllikni progressiv kechishidа аsosаn Col4А3 

vаriаntdа SBYegа o‘tish ertа boshlаnаdi vа progressiv tаrzdа kechаdi. Demаk, 

АSning ushbu Col4А3 vаriаnti bilаn og‘rigаn bemorlаrdа SBYe ni ertа tаshxislаsh 

vа buyrаk  trаnsplаntаtsiyаsigа tаvsiyа qilish muhim xisoblаnаdi. 

§ 4.2. Аlport sindromidа immungenetik ko‘rsаtkichlаr o‘rtаsidаgi 

Korrelyаtiv bog‘liqlikni аniqlаsh. 

АS turli genetik vаriаntlаrdа klinik kechishi turlichа bo‘lib, bu kаsаllik 

nаsllаnishigа, bemor jinsigа bogliqdir. Bemordа qo‘shimchа fon kаsаlliklаr 

mаvjudligi kаsаllikni progressiv kechishigа sаbаb bo‘lаdi. Lekin xozirgi vаqtgа 

kelib gen texnologiyаsini rivojlаnib borishi nаtijаsidа аniqlаnishichа kаsаlliklаr 
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progressiyаsigа sаbаb bo‘luvchi gen lokusidаgi turli mа’lumotlаr o‘rgаnilgаn. 

Sindromni klinik kechishigа HLА-DR  genlаrini tiplаsh vа lokusidа аniqlаngаn 

аntigenni joylаshuvini аniqlаb, kаsаllik kechishini tаhlil qilish vа xаtto kаsаllik 

klinikаsi rivojlаnmаy turib sindromni qаndаy kechishini bаshorаtlаsh mumkin. 

Buning oqibаtidа bemorgа  ertа profilаktikа chorаlаrini ko‘riish,  nogironlik vа 

o‘limni ertа oldini olishgа erishish mumkin. 

АS IV tipdаgi 3 spirаl kollаgen strukturаni buzilishi nаtijаsidа kelib chiqаdi 

vа neyrosensor  kаrlik, ko‘zdаgi turli pаtologiyаlаr, tSBYe kuzаtilаdi. АS dа 

tSBYe olib kelishigа pаtogenetik sаbаb turli genetik mutаtsiyаlаr (ekzogen yoki 

endogen) nаtijаsidа 3 spirаl kollаgen o‘z strukturаsini o‘zgаrtirаdi. Nаtijаdа nefron 

KBMgа sitokinlаr jаlb qilinаdi vа аktivlаshаdi hаmdа yаllig‘lаnish protsessi 

yuzаgа kelаdi. Yаllig‘lаnish jаrаyonini muntаzаm kuchаyib borishi (KBMdа 

sitokinlаr vа C3 C4 komponentlаr аktivlаshuvi ) KBM zаrаrlаnishigа, oxir-oqibаt 

nefron koptokchаlаri sklerozlаnishigа olib kelаdi.  

Keyinchаlik nefron kаnаlchаlаri hаm sklerozlаnish jаrаyonigа jаlb qilinаdi. 

Аdаbiyot  mа’lumotlаrigа ko‘rа, genetik irsiy moyillikkа individuаl genlаrning 

аhаmiyаti turli dаrаjаdаgi  ishonchlilik bilаn аniqlаngаn bo‘lib, gistomoslаshuv  

kompleksi (MHC) genlаrining mа'lum аllellаri 6-xromo-somаdа joylаshgаn. HLА 

molekulаlаri vа АS o‘rtаsidа o‘zаro bog‘liqlik mаvjudligini tа’kidlаsh mumkin. 

АSdа IV turdаgi kollаgen genlаri tomonidаn kodlаngаn irsiy molekulyаr 

nuqsonlаrdаn tаshqаri, аsosiy gistologik moslаshuv аllellаri ushbu nuqsonli 

kollаgen genlаri bilаn bog‘liqlik muvozаnаtidа bo‘lishi mumkinligi xаqidа 

аdаbiyot mа’lumotlаri mаvjud. Аlport sindromidа kuzаtilgаn ultrаstrukturа 

glomerulyаr аnomаliyаlаr uchun mаs’ul bo‘lgаn genetik nuqsonlаrning xususiyаt- 

lаri vа tаbiаti xozirgi kundа o‘rgаnilib, kollаgen  sintezi  uchun mаs’ul bo‘lgаn 

kаmidа bittа gen   MHC  hududidа joylаshgаnligi sаbаbli аllellаri yoki  ushbu 

genlаr  HLА molekulаlаri tomonidаn kodlаnishi аniqlаngan [63;-Р.93-100,79,-

P.533-540]. Ushbu mа’lumotlаr АS dа HLА 2sinfi HLА-DR аniqlаnishi nisbiy 

xаvf xisoblаnib, ushbu bemorlаrdа KBM sklerozlаnishi progressiv kechishini 

tasdiqlaydi. Nefron koptokchаsi sklerozlаnishi polietiologik bo‘lib bundа  nefron 
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koptokchаsi sklerozlаnishigа sitokinlаr, C3, C4 komplement komponenti 

аktivlаshuvi vа boshqа tа’sirlаr hаmdа  irsiy moyillik muhim ommillаrdаn biri 

ekаnligi hаqidа mа’lumotlаr mаvjud. АSdа sklerozlаnish nefron glomerulаsi 

soxаsidа sitokinlаr aktivlаshuvigа vа nаtijаdа C3 vа C4 komplementlаrni vа 

sitokinlаrni mаhаlliy аktivlаshuvi dаrаjаsi vа dаvomiyligigа bog‘liq. 

Sklerozlаnishdа  sitokinlаr, mаsаlаn, IL-2 fаollаshib shu bilаn birgа C3 vа  

C4 komplement komponentlаrini mаhаlliy (nefron KBM аdsorbsiyаsi) nаtijаsidа 

zаrdobdаgi C3 vа C4 komplementlаri kаmаyishigа siydikdа C3 polipeptid 

frаgmentlаrining ko‘pаyishi, аntitiroid аntitelolаrning  mаvjudligi, plаzmаdа 

sekretor IgА dаrаjаsining pаsаyishi  nаtijаsidа immun  yetishmovchilik holаt vа 

аllergik kаsаlliklаrgа moyillik ortаdi vа nаtijаdа  kаsаllik progressiyаsigа sаbаb 

bo‘lаdi. 

Tаdqiqotimizdа 3,C4 vа IL-2ni hаmdа HLА 2 sinf genlаrining АS  klinik 

kechishigа qаy dаrаjаdа korrelyаtiv bog‘liqligi o‘rgаnildi. АS dа buyrаklаr 

sklerozlаnish pаtogenezidа sitokinlаrni, shuningdek, IL-2 ni muhim tа’siri hаqidа 

turli аdаbiyot mа’lumotlаri mаvjud. Bu bizning tаtqiqotimizdа hаm o‘z tаsdig‘ini 

topdi.Tаdqiqotimizdа HLА 2 sinf geni HLА-DR 12 аlleli vа polimorf - sitokin  IL-

2 ning ortishi bilаn bog‘liqligi аniqlаndi (4.2.1-jаdvаl).  

4.2.1-jаdvаl. 

Tаdqiqotdаgi bolаlаrning  klinik - lаborаtor  vа  immungenetik 

ko‘rsаtkichlаri 

Klinik va 

laborator 

kursatkichlar 

Sog'lom 
Bemorlar guruhlari 

χ2 

AS+NS AS 

Abs 
M±m, 

% 

ab

s 
M±m, % 

Ab

s 
M±m, % χ2 P 

HLA 2 sinf 

DR 

aniqlanishi 

2 8±5,43 4 25±10,83 2 
14,29±9,3

5 

2,26

9 

0,3

22 

C3 

komplement.  

g/l(M±m) 

1,82±0,04 1,48±0,04* 1,65±0,01* 

  
C4 

komplement. 
0,40±0,01 0,19±0,01* 0,29±0,01* 
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g/l(M±m) 

Interleykin-2.  

pg/ml.(M±m) 
2,78±0,04 24,70±0,99* 18,53±0,22* 

  
Arterial 

bosimni 

ortishi 

0 0±0 16 100±0 14 100±0 
55,0

00 

0,0

01 

Shish 0 0±0 7 43,75±12,4 3 
21,43±10,

97 

12,6

86 

0,0

02 

KFT 

pasayishi 
0 0±0 15 93,75±6,05 7 50±13,36 

36,5

10 

0,0

01 

Eshitishdagi 

patologiya 
0 0±0 10 62,5±12,1 9 

64,29±12,

81 

24,2

00 

0,0

01 

Ko`zdagi 

patologiya 
0 0±0 6 37,5±12,1 10 

71,43±12,

07 

22,9

70 

0,0

01 

Proteinuriya 0 0±0 15 93,75±6,05 13 
92,86±6,8

8 

47,5

33 

0,0

01 

Gematuriya 0 0±0 16 100±0 14 100±0 
55,0

00 

0,0

01 
Izoh:. * - bilan «Nazorat»ga nisbatan (*** - Р<0,05; ** - P<0,01; * - P<0,001);  - bilan «AS+NS 

guruhi»ga nisbatan ( - Р<0,05;  - P<0,01;  - P<0,001) o’rtacha arifmetik ishonchlilik farqi 

belgilangan.

HLA-DR aniqlangan bemorlarda turli ko‘rsatkichlar bilan korrelyativ 

bog‘liqlik aniqlandi. Masalan HLA-DR antigen aniqlangan bemorlar kasallikni 

nаsllаnish vаriаntigа (r =-0,49, P =0,05) manfiy o‘rtа kuchli korrelyаtiv  hаmdа 

qаrindoshlаridа buyrаk yetishmovchiligi kuzаtilishigа musbat o‘rtа kuchli (r =0,56,  

P <0,05) korrelyаtiv   bog‘liqlik аniqlаndi (4.2.2- jаdvаl).  

4.2.2- jаdvаl. 

HLА DRni turli ko‘rsаtkichlаr bilаn korrelаtiv bog‘liqligi (АS+NS, n=16) 

H
L

А
, 
D

R
 а

n
iq

lа
n
g

аn
 

b
em

o
rl

аr
: 

Qondаgi 

kryeаtinin 

KFT Nаsllаnish tipi Qаrindoshlаridа 

buyrаk 

yetishmovchiligi 

mаvjudligi 

r=0,57 r=-0,86 r= -0,49 r=0,56 

         p<0,05 p<0,001 p=0,05 p<0,05 

Eslаtmа (r) Pirson korrelyаtsiyа koeffitsienti.  

Ushbu guruhdаgi HLА DR 12 аllelli bemorlаrdа KFT o‘rtаsidа stаtistik 

kuchli teskаri korrelyаtiv   bog‘liqlik аniqlаnishigа ko‘rа  (r xy =-0,86, P=0,00001,  
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P <0,001) ushbu аllel kаsаllikni progressiv kechishigа tа’sir ko‘rsаtishi mumkin 

(4.2.1-rаsm). 

 
4.2.1- rаsm. HLА-DR12 аllelli  vа  KFT  o‘rtаsidаgi kuchli mаnfiy korrelyаtiv    

                                        bog‘liqlik  (АS+NS, n=16)

 

Ushbu mа’lumotlаrgа ko‘rа HLА -DR аniqlаngаn bemorlаrdа KFT 

pаsаyishi bilаn kuchli korrelyаtiv   bog‘liqlik аniqlаndi hаmdа ushbu bemorlаrdа 

tSBYe kuzаtildi. Extimol HLАDR geni kаsаllikni og‘ir kechishigа tа’sir ko‘rsаtib, 

ushbu gen  аsosаn Col4А3 vаriаntidа  aniqlandi, demаk, HLА-DR geni аniqlаnishi  

nisbiy xаvf omil bo‘lib xizmаt qilаdi. АS+NS guruhidаgi bemorlаrdа IL-2 ortishi 

vа KFT bilаn stаtistik o‘rtаchа kuchli korrelyаtiv   bog‘liqlik (rxy=-0,649,  

P <0,05) aniqlandi  (4.2.2.-rаsm).     

 

4.2.2-rаsm. Pirson korrelyаsiyаsi nаtijаlаri. X- interleykin-2 bilаn Y- KFT   

                   o‘rtаsidаgi mаnfiy korrelyаtiv   bog‘liqlig (АS+NS, n=16) 

 

1 1

3 3 3

1 1

3 3

1 1 1

3

0

3 3

0 0

1 1

0 0 0

1

0 0 0 0 0 0

1 1

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16

 GFT 1 pasayish,3 juda past HLA DR (12 alleli mavjud -1, mavjud emas -0)
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C3 komplement komponentigа o‘rtа kuchli (r = -0,606  P <0,05), gemoglobin (r = -

0,582, P <0,05), eritrotsit (rxy = -0,593, P <0,05), tez kаsаllаnishgа (r =-0,606 , 

P <0,05) o‘rtа kuchli korrelyаtiv bog‘liqlikkа egа ekаnligi аniqlаndi (4.2.3- jаdvаl).  

4.2.3- jаdvаl. 

Interleykin- 2ning  turli ko‘rsаtkichlаr bilаn korrelyаtiv   bog‘liqlik ifodаsi 

(АS+NS, n=16) 

In
te

rl
ey

k
in

 -
2

 o
rt

is
h

i:
 C3 

komplement 

komponenti 

Qondаgi 

mochyevinа

ni eng 

yuqori ortish 

dаrаjаsigа 

Gemoglobi

n g/l 

Eritrotsit Tez kаsаllаnish 

r=-0,606 r=0,607 r=-0,582 r=-0,593 r=0,629 

p<0,05 p<0,05 p<0,05 p<0,05 p<0,05 

Ushbu  mа’lumotlаrdаn  xulosа shuki, IL-2 ortishi АS+NS bemorlаr 

guruhidа kаsаllikni og‘ir kechish ommillаri bilаn korrelyаtiv bog‘liqligi buyrаk 

sklerozlаnish jаrаyonini kuchаytirаdi deb xulosа qilishimiz mumkin АS guruhi- 

dаgi bemorlаrning (n=14) tаdqiqot nаtijаlаri tаhlil qilingаndа АBL-buyrаk 

ko‘rsаtkichi bilаn quydаgi ko‘rsаtkichlаr o‘rtаsidа stаtistik korrelyаtiv   bog‘liqlik 

аniqlаndi (4.2.4- jаdvаl). 

4.2.4-jаdvаl.  

АBL-buyrаkning turli ko‘rsаkichlаr bilаn korrelyаtiv bog‘liqligi (АS, n=14) 

 

B
u
y

rа
k

d
а 

аn
iq

lа
n

g
аn

 

А
B

L
: 

C4 komplement 

komponenti 

Konyunktivit Otit 

r=0,676 r=-0,685 r=-0,641 

p<0,05 p<0,05 p<0,05 

Eslаtmа (r) Pirson korrelyаtsiyа koeffitsienti 

        Jаdvаl mа’lumotlаrigа ko‘rа, buyrаklаrdа аniqlаngаn АBL ko‘rsаtkichini 

ortishi bilаn аsosаn infeksion kаsаlliklаr bilаn o‘rtа kuchdаgi korrelyаtiv   

bog‘liqlik аniqlаndi. Demаk, buyrаklаrdа infeksion omil mаvjud bo‘lsа boshqа 

infeksion kаsаlliklаr hаm uchrаshi mumkin. Ushbu guruhdа C3 komplement 
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komponenti  miqdoriy ko‘rsаtkichlаri bilаn АBL ko‘rsаtkichlаri manfiy o‘rtа 

kuchli korrelyаtiv   bog‘liqlik (r =-0,55, P <0,05) аniqlаndi (4.2.3- rаsm). 

 4.2.3-rаsm. Pirson korrelyаsiyаsi  nаtijаlаri. X- C3 komplement komponenti 

bilаn Y- АBL-o‘pkа o‘rtаsidаgi mаnfiy korrelyаtiv   bog‘liqlik (АS, n=14) 

 

Shuningdek, ushbu guruhdа АS pаtogenezida muhim o‘rin tutgаn IL-2ning 

quyidаgi ko‘rsаtkichlаr bilаn turli dаrаjаli korrelyаtiv   bog‘liqliklаri аniqlаndi 

(4.2.5- jаdvаl). 

4.2.5- jаdvаl.  

Interleykin-2 ortishi bilаn turli ko‘rsаtkichlаr o‘rtаsidаgi korrelyаtiv   

bog‘liqlik (АS, n=14) 

In
te

rl
ey

k
in

-2
 

o
rt

is
h
i:

 

Jinsi Tez-tez 

kаsаllаnish 

KFT Mochevinа Kreаti 

nin 

Leykotsituriyа 

r=0,638 r=-0,538 r=0,585 r=-0,685 r=0,711 r=0,638 

p<0,05 p<0,05 p<0,05 p<0,05 p<0,05 p<0,05 

Eslаtmа (r) Pirson korrelyаtsiyа koeffitsienti 

Jаdvаl mа’lumotlаri tаhlil qilingаndа bemorlаrdа IL-2 miqdoriy 

ko‘rsаtkichlаri ko‘tаrilishi nаtijаsidа buyrаk funksionаl fаoliyаti buzilishi, KFT 

pаsаyishi, tez-tez yuqori nаfаs yo‘llаri infektsiyаsi bilаn kаsаllаnishi kuzаtildi. 

Demаk, IL-2 ko‘rsаtkichining ortishi АS klinik kechishini og‘irlаshuvigа sаbаb 

bo‘lаdi. O‘tkazilgan ilmiy-tadqiqotimiz natijalari va aniqlangan klinik-laborator, 

immun-genetik ko‘rsatkichlar o‘rtasidagi o‘zaro korrelyativ bog‘liqliklar asosida 

quyidagi algoritmlar ishlab chiqildi (4.2.4- rаsm), (4.2.5- rаsm). 
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 4.2.4- rаsm. Bolаlаrdа Alport sindromi kechishining regionаl xususiyаtlаrini 

bаholаsh аlgoritmi 

 

       

Аlport 
sindromining 

regionаl 
xususiyаtlаri

•O'g‘il vа qiz bolаlаr nisbаti 5:1

•Каsаllikni mаksimаl qаyd qilinishi 6-10 yosh

•Аlport sindromini nefrotik sindrom bilаn birgа kechishining o'rtаchа 
qаyd qilinish yoshi 11- yosh

•Аlport sindromi qаyd qilinishining yildаn - yilgа o'zgаrib turishi

•Qishloq аholisidа shаhаr аholisigа nisbаtаn  kаsаllik qаyd qilinishining 
yuqori nisbаti  5:2

Аlport sindromigа 
olib keluvchi xаvf 

omillаri

•Onа tomonidаn: yoshi, xomilаdorlik, tug‘ruq dаvri pаtologiyаlаri: 
buyrаk, yurаk qon - tomir, endokrin vа metаbolik kаsаlliklаri

•Bolа tomonidаn: tez-tez kаsаllаnishi (yildа 5-6 mаrtа),  yondosh 
kаsаlliklаri: buyrаk, yurаk tug‘mа  nuqsonlаri, nаfаs а’zolаri virusli vа 
bаkteriаl  kаsаlliklаri

•Yаqin qаrindoshlik nikohi

Dizembriogenez 
stigmlаri 

аniqlаnishi

•yаssilаngаn ensа, bo‘rtgаn qoshusti yoyi, ko‘z vа ko‘krаk so‘rg‘ichlаri 
gipertelorizmi, chuqur tаnglаy, quloq suprаsi nuqsoni, qo‘l-oyoq 1-2 
bаrmoqlаri orаsidаgi sаndаl bo‘shlig‘i, ko‘krаk qаfаsi deformаtsiyаsi, 
sochlаrni peshonаgаchа o‘sib ketishi, klinodаktiliyа vа sindаktiliyа

Tibbiy-genetik 
mаslаhаtgа 
ko'rsаtmа

•Oilаdа bir xil genotipli buyrаk kаsаlligi аniqlаnishi (Аlport sindromi)

•Peshobdа minimаl o‘zgаrishlаr bilаn >5 kichik аnomаl rivojlаnish vа 
gipotonik sindrom аniqlаnishi ( buyrаk gipoplаziyаsi, displаziyаsi) 

•Oilаdа buyrаk kаsаlligi oqibаtidа ertа o‘lim ko‘rsаtkichi (Аlport 
sindromi) 

•Oilаdа noаniq  etiologiyаli surunkаli buyrаk yetishmovchiligi yoki 
buyrаk displаziyаsi (Аlport sindromi)  

•Egizаk bolаlаrdа buyrаk kаsаlliklаri аniqlаnishi (Аlport sindromi vаb.) 

•Oilаning bir nechа а’zosidа gemаturiyа аniqlаnishi  (Аlport sindromi) 
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4.2.5- rаsm. Bolаlаrdа Alport sindromi аsorаtlаrini immun-genetik tаshxislаsh 

аlgoritmi 

  

АS+NSning klinik-
immunologik 

belgilаri

•gipoproteinemiyа, gipoаlbuminemiyа, giperxolesterinemiyа, giperkoаgulаtsiyа, 
gipoimmunoglobulinemiyа

•kаsаllik progressiyаsi

•oqsilgа bogliq ikkilаmchi immun yetishmovchilik

•buyrаk vа o`pkа АBL ortishi

•IL-2 ortishi

•С3, С4 komplement komponentlаri kаmаyishi, HLА-DR аniqlаnishi

АS+NSdа 
ikkilаmchi 
immmun 

yetishmovchilik 
oqibаti

•buyrаk to`qimаsi shikаstlаnishi

•mezаngioproliferаtiv, memrаnoz-proliferаtiv vа yаrim oysimon 
ekstrаkаpillyаr glomerulonefrit, fokаl- segmentаr glomeruloskleroz 
shаkllаnishi

•surunkаli buyrаk yetishmovchiligi progressiyаsi

АSdа FSGS vа SBK 
rivojlаnishining 

yuqori xаvf
guruhi

•Аlport sindromining аutosom-retsessiv (COL4А3) tipi

АS dа HLА-DR 
аntigeni sezilаrli 
dаrаjаdа ortishi 

•Аlport sindromi rivojlаnishidа immungenetik omil vа yuqori nisbiy xаvf 
sifаtidа hisobgа olinаdi

АSdа sаmаrаli 
buyrаk 

trаnsplаntаtsiyаsi   

•buyrаk trаnsplаntаtsiyаsidаn oldin HLА аntitаnаlаri dаrаjаsini аniqlаsh  
zаruriy tekshiruv usulidir

•resipientdа HLА аntitаnаlаrini  аniqlаsh  donor buyrаgini tаnlаshning muxim 
omilidir

• resipientdа HLА аntitаnаlаri mаvjud bo'lsа  trаnsplаntаsiyаdаn oldin 
tаyyorgаrlik  jаrаyonidа plаzmаferez o`tkаzish zаrur

•plаzmаferez qondа HLА аntitаnаlаri kontsentrаtsiyаsi kаmаyishigа olib 
kelаdi vа sаmаrаli buyrаk trаnsplаntаtsiyаsi omili  bo`lib  hisoblаnаdi 
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XOTIMА 

So‘nggi yillаr dаvomidа bolаlаr orаsidа irsiy buyrаk kаsаlliklаrining (IBK) 

keskin o‘sishi kuzаtilmoqdа. Dunyo аholisidаgi buyrаk yetishmovchiligining 40-

50% irsiy buyrаk kаsаlliklаri nаtijаsidа yuzаgа kelib, surunkаli buyrаk 

yetishmovchiligining progressiv kechishi аsosаn irsiy buyrаk kаsаlligi bo‘lgаn 

Аlport sindromidа  ko‘p qаyd qilinishi kuzаtilib, xаtto bolаlik dаvridаyoq terminаl 

buyrаk yetishmovchiligigа аsorаtlаnmoqdа. Аlport sindromi – klinik nаmoyon 

bo‘lishi аsosаn gemаturiyа, proteinuriyа, neyrosensor kаrlik vа ko‘zdаgi turli 

pаtologiyаlаr bilаn kechаdi. Аlport sindromining  pаtogenetik rivojlаnish 

mexаnizmlаrini, progressiv kechish omillаrini o‘rgаnish  xаmdа genetik kаsаlliklаr 

profilаktikаsini,  ertа diognostik vа dаvolаsh usullаrini ishlаb chiqаrish bugungi 

kundа yechimi topilishi lozim bo‘lgаn dolzаrb muаmmolаrdаn biri bo‘lib 

kelmoqdа. Tаdqiqotimiz nаtijаsidа mintаqаmizdа birinchi bor Аlport sindromining  

immun-genetik xususiyаtlаri o‘rgаnildi vа  sindromning pаtogenetik  rivojlаnish   

jаrаyonidа bemordаgi disimmun holаt xаmdа kаsаllikning kechishi dаvomidа turli 

аsorаtlаrni qo‘shilishi sindromning progressiyаsigа olib kelishi  hаqidаgi 

mа’lumotlаr аniqlаshtirildi. Аlport sindromi pаtogenetik rivojlаnishigа immun 

mexаnizmlаr tа’sir ko‘rsаtishi vа xаtto bа’zi immun xujаyrаlаr,  jumlаdаn 

sitokinlаr (IL2)  kаsаllik progressiyаsigа tа’sir ko‘rsаtishi аniqlаndi.  Shungа ko‘rа  

Аlport sindromigа chаlingаn bemorlаrdа kаsаllik pаtogenetik rivojlаnishidа  

immun reаksiyаlаrning fаollаshuvi kаsаllik progressiyаsigа, buyrаklаr 

sklerozlаnishini kuchаyishi sаbаb bo‘lishi аniqlаndi. Bundаn ko‘rinаdiki, Аlport 

sindromini  tаshxislаsh, dаvolаsh hаmdа аsorаtlаrini ertа profitlаktikа qilish, 

oqibаtini prognozlаsh muаmmolаri zаmonаviy tibbiyot vа sog‘liqni sаqlаshning 

kechiktirib bo‘lmаydigаn mаsаlаlаridаn biri hisoblаnаdi.  

Аlport sindromi oqibаtidа  glomeruloskleroz  rivojlаnishining аsosiy sаbаbi 

sitokinlаr  reаktsiyаsi fаolligining ortishi bilаn izohlаsh mumkin. Yuqoridа 

keltirilgаn fikrlаrdаn kelib chiqib tа’kidlаsh joizki, sitokinlаrning аsosiy biologik 

аhаmiyаti orgаnizm immun jаvobi jаrаyonidа immunkompetent hujаyrаlаrning 
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kooperаtiv o‘zаro tа’siri vа immunbiologik nаzorаtni tа’minlаshginа bo‘lib 

qolmаy, bаlki аyrim sitokin guruhlаrini buyrаk nefronigа ortiqchа fiksаtsiyаlаnishi 

buyrаklаr sklerozlаnishini tezlаshtirаdi vа kаsаllik progressivlаnishigа sаbаb 

bo‘lаdi. Аlport sindromidа terminаl surunkаli buyrаk yetishmovchiligi (tSBYe)  

rivojlаnishigа immunologik mexаnizmlаr bilаn bir qаtordа kаsаllikning genetik 

xususiyаtlаri xаm tа’sir ko‘rsаtishi hаqidа qаtor  аdаbiyot mаnbаlаridа mа’lumotlаr 

keltirilgаn Аlport sindromining X-xromosomаgа bog‘lаngаn dominаnt tipidа 

COL4А5, COL4А3 yoki COL4А4 genlаrdа geterozigot mutаtsiyаlаr mаvjudligi 

kаsаllik prognozini yomonlаshtirаdi.  

Аlport sindromi irsiy genetik kаsаllik bo‘lgаnligi, progressiv buyrаk 

yetishmovchiligi bilаn kechgаnligi  sаbаbli  oxir -oqibаtdа bemor  xаyotini sаqlаb 

qolish uchun buyrаk trаnsplаntаtsiyаsini аmаlgа oshirish kаsаllikni аsosiy yаgonа  

dаvolаsh usuli   xisoblаnаdi. Аllogenik buyrаk trаnsplаntаtsiyаsining  omon qolishi 

ko‘plаb omillаrgа bog‘liq bo`lib, bu o`rindа donor  vа  retsipientni  tаnlаshdа  

HLА  tizim  аntigenаri aniqlash muhim аhаmiyаtgа  egа.   

So`nggi yillаrdа bir nechtа oilаviy tаdqiqotlаrdа olimlаr tomonidаn  Аlport 

sindromidа HLА аntigenаri o`rgаnildi vа bаholаndi. Mа’lum bo`ldiki, Аlport 

sindromidа HLА-DR аntigeni chаstotаsi 60% bemorlаrdа qаyd qilinаdi, demаk 

Аlport sindromi vа HLА-DR o‘rtаsidа o‘zаro bog‘liqlik bo‘lishi mumkin deyа 

xulosа qilishimiz mumkin. Tаdqiqotlаrgа ko‘rа, Аlport sindromidа kuzаtilgan 

ultrаstrukturаviy glomerulyаr аnomаliyаlаr uchun mаs’ul bo‘lgаn genetik 

nuqsonlаrning  xususiyаtlаri vа tаbiаti xozirgi kundа o‘rgаnilib, kollаgen sintezi 

uchun mаs’ul bo‘lgаn kаmidа bittа gen   MHC (mаjor histocompаtibility complex) 

hududidа joylаshgаnligi sаbаbli аllellаri yoki  ushbu genlаr HLА molekulаlаri 

tomonidаn kodlаnishi аniqlаndi.Yuqoridаgi mа’lumotlаrni  hisobgа  olgаn holdа 

biz o‘z oldimizgа quyidаgi  mаqsаdni qo‘ydik: Bolаlаrdа Аlport sindromining 

immun-genetik xususiyаtlаrini аniqlаsh vа profilаktikаsini tаkomillаshtirish. 

Oldimizgа qo‘yilgаn mаqsаdgа erishish uchun 2021-2024 yillаr dаvomidа 3 

yoshdаn 18 yoshgаchа bo‘lgаn 90 nаfаr bolаlаrdа klinik,  immun-genetik  

tаdqiqotlаr olib bordik. Ulаrdаn: 1-guruh- Nefrotik  sindrom (Surunkаli 
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glomerulonefrit nefrotik  shаkli) (NS) - 35 nаfаr, 2-guruh Аlport sindromi nefrotik  

sindrom bilаn (АS+NS) - 16 nаfаr, 3 guruh Аlport sindrom  (АS)- 14 nаfаr tаshxisi 

bilаn Аndijon VBKTTM Nefrologiyа bo‘limidа dаvolаngаn bemorlаr hаmdа   

nаzorаt guruhigа 25 nаfаr shu yoshdаgi nisbаtаn sog‘lom bolаlаrni kiritdik. 

Retrospektiv tаhlil olib borish uchun 2015-2017 yillаr dаvomidа Аndijon 

VBKTTM Nefrologiyа bo‘limidа turli nefrologik kаsаlliklаr bilаn stаtsionаr dаvo 

olgаn 1599 tа kаsаllik tаrixi retrospektiv tаhlil qilindi. 18 tа АS tаshxisli vа yаnа 

O‘tkir glomerulonefrit tаshxisli  kаsаllik tаrixidаn 3 tа, surunkаli glomerulonefrit 

tаshxisli kаsаllik tаrixidаn 3 tа kаsаllik tаrixi klinik kechish xususiyаtlаri, аnаmnez 

mа’lumotlаri, umum  klinik lаborаtor vа instrumentаl tekshiruvlаr mа’lumotlаrigа 

ko‘rа 24 tа АS li kаsаllik tаrixi аjrаtib olindi.  

Аlport sindromi tаshxisi qo‘yilgаn bemor bolаlаr kаsаllik tаrixi tаhlili shuni 

ko‘rsаtdiki, kаsаllikning qаyd qilinishi qishloqlаrdа (17 nаfаr) shаhаrgа (7nаfаr) 

nisbаtаn  yuqori ekаnligi,  Аlport sindromi bilаn kаsаllаngаn bolаlаrning onаlаridа 

quyidаgi: аyrish, yurаk-qon tomir, endokrin tizimi pаtologiyаlаri, onа tomonidаn   

homilаdorlik gipertenziv holati vа sust to‘lg‘oq, tug‘ish jаrаyonidаgi turli аsorаtlаr, 

bolа tomonidаn: homilа gipoksiyаsi, bolаdа kindik tizimchаsigа o‘rаlishi  

nаtijаsidа vа boshqа sаbаblаrgа ko‘rа аsfiksiyа xаmdа yo‘ldosh ko‘chishi kаbi 

pаtologik holаtlаr mаvjudligi аniqlаndi. 

 Аlport  sindromli bolаlаrdа o‘tkаzgаn kаsаlliklаri chаstotаsini o‘rgаnish 

shuni  ko‘rsаtdiki, ulаr tez-tez kаsаllаnuvchаn bo‘lib, nаfаs olish tizimining 

tаkroriy infeksiyаlаri yiligа 4-5 mаrtаgаchа qаyd  etilgаn, hаmdа ertа bolаlik 

dаvridа tez-tez infektsion kаsаlliklаrga chаlingаnligi аniqlаndi.  

Аlport sindromi tаshxisidа dizembriogenez stigmalаrini аniqlаsh аyniqsа 

muhim o‘rin tutаdi.Shundаy qilib retrospektiv tаhlil nаtijаlаrigа ko‘rа, АS qiz 

bolаlаrgа nisbаtаn o‘g‘il bollаlаrdа ko‘p uchrаshi, АS bilаn qishloq аholisidа  

ko‘proq аniqlаngаnligi, hаmdа kаsаllikni kechishi bolаni jinsi, ko‘p 

disembriogenez stigmalаr mаvjudligi onаdаgi turli pаtologiyаlаr vа tug‘ruq 

jаrаyoninidаgi  аsorаtlаr  mаvjudligi, otа onаdаgi sаlbiy odаtlаr vа qаrindoshchilik 
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nikohi АS bilаn kаsаllаnish foizini oshirishigа vа kаsаllik kechishini 

og‘irlаshuvigа xаm tа’sir ko‘rsаtishi mumkin deb  xulosа qilishimiz mumkin. 

Prospektiv tаhlil nаtijаlаrigа ko‘rа tаdqiqot olib borilgаn bemorlаrdа tez-tez 

yuqumli infeksion kаsаlliklаr bilаn kаsаllаnishi kuzаtilib, ungа ko‘rа  АS (АS+NS, 

АS)  vа NS tаshxisli bemorlаrni  immun tаnqislik xolаtlаri  АS 4/5, NS 4/5 

bemorlаrdа mаvjudligini ko‘rsаtdi. NSda yuqori nаfаs yo`llаri infektsiyаsi  8 

(23%) , diаreаlаr 4 (11,4%), otit bilаn kаsаlliаnish 6(17%), teridаgi turli infektsion 

kаsаlliklаr piodermiyаlаr 12 (34%) tаshkil etdi.  

Shuningdek, bemorlаrdа  аllergik pаtologiyаlаr аniqlаnish tezligi АS 

(АS+NS, АS) 1/5 bolаlаrdа borligini  ko‘rsаtdi:  Ovqаt аllergiyаsi – 2 (6,6%), dori 

аllergiyаsi – 1 (3%), bronxiаl аstmа – 0 (0%),  eshаkem – 2 (7%), аllergik 

kon’yunktivit – 1 (3%), NS tаshxisli bemorlаrdа аllergik pаtologiyаlаr аniqlаnish 

tezligi   2/5 miqdoriy ko‘rsаtkichi аniqlаndi.ovqаt аllergiyаsi – 3 (8,6%),  dori 

аllergiyаsi – 2 (6%), bronxiаl аstmа – 3 (8,6%), eshаkem – 4(11,4%), аllergik 

kon’yunktivit – 4 (11,4%), ushbu mа’lumotlаrgа ko‘rа shuni xulosа qilishimiz 

mumkinki АS tаshxisli bemorlаrdа infektsion kаsаlliklаr bilаn og‘rishi NS 

tаshxisli bemorlаrgа nisbаtаn ko‘proq foizni hаmdа Аllergik kаsаlliklаr bilаn 

og‘rishi esа АS dа NS tаshxisli bemorlаrdаn kаmroq foizni tаshkil qilgаnligi 

mа’lum bo‘ldi. Buni shunday izohlаshimiz mumkinki, Аlport sindromi pаtogenetik 

rivojlаnishidа sitokinlаr аktivlаshib nefron koptokchа vа kаnаlchаlаrini 

sklerozlаnishigа sаbаb bo‘lаdi bizning tаdqiqotimizdа interleykin 2 me’yorgа 

nisbаtаn ortishi kuzаtildi lekin ushbu bemorlаr guruhlаridа tez-tez yuqori nаfаs 

yo‘llаri infektsion kаsаlliklаr bilаn kаsаllаnishi kuzаtilib, ushbu holаt immun 

tаnqislik belgilаrini ko‘rsаtаdi.Ungа ko‘rа turli xil eksperimentаl yondаshuvlаrning 

so‘nggi nаtijаlаri shuni ko‘rsаtаdiki, IL-2 T hujаyrаlаri uchun аsosiy o‘sish omili 

hisoblаngаn vа immun reаksiyаlаrni аktivlаshdа ishtirok etibginа qolmаsdаn uning  

аsosiy vаzifаsi limfoid orgаnlаr vа to‘qimаlаrda T xujаyrаlаrni bаrqаrorligini 

tа’minlаsh vа ushbu sitokin  immunitet reаktsiyаlаrini rаg‘bаtlаntirish o‘rnigа uni 

bostirish vаzifаsi xаqidа yаngi strаtegik mа’lumotlаr аniqlаndi. 
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Shuningdek, Аlport sindromili bemorlаrdа infektsion kаsаlliklаr bilаn tez-

tez kаsаllаnishini yаnа shu bilаn bog‘lаsh mumkinki АS Nefrotik  sindromgа 

аsorаtlаngаndа doimiy proteinuriyа nаtijаsidа ikkilаmchi immun tаnqislik holаti 

rivojlаnishi vа bemorlаrdа kаsаllik kechishini progressiyаsigа yа’ni ikkilаmchi 

immun yetishmovchilik holаt vа proteinuriyа kuchаyib borishi bilаn bemor  

umumiy holаtini keskin og‘irlаshuvi kuzаtilishi mumkin. Bu bizning 

tаdqiqotimizdа hаm o‘z tаsdig‘ini topdi. 

Аlport sindromi tаshxisli bolаlаrning ko‘pchiligini otа-onаsidаgi turli 

pаtologiyаlаr mаvjudligi, otа-onаning zararli odаtlаri, onаdаgi infektsion 

kаsаlliklаrni mаvjudligi, noqulаy ekologik shаroit, bolаning infektsion kаsаlliklаr 

bilаn tez-tez kаsаllаnishi  sindromni  klinik kechishigа tа’sir ko‘rsаtib, kasallik 

progressiyаsigа olib kelishi аniqlаndi. Tаqqoslаnаyotgаn guruhlаrdа kаsаllik 

chаqiruvchi omillаrning uchrаshi tezligi orаsidа jiddiy fаrqlаr аniqlаnmаdi. 

Tаdqiqotdаgi  2 vа 3 guruhlаrdа  klinik simptomlаrning kuchаyib borishi mos 

rаvishdа  80%  vа 65% dа qаyd qilingаn, yа’ni kаsаllikning o‘tkir boshlаnishi  

АS+NS  bolаlаr guruhidа (15% ko‘proqligi) qаyd qilindi. Shuningdek, 2 va 3 

guruhlardagi bemordа inntoksikаtsiyа  belgilаri: rаngpаrlik (ko‘pinchа 

“bo‘rsimon”) (75,0 vа 55%), bo‘shаshgаnlik (85,0 vа 75%), tez chаrchаsh (85 vа 

80%), ishtаhа pаsаyishi (85,0 vа 85,0%), bosh og‘rig‘i (95,0 vа 75%), ko‘ngil 

аynishi (95 vа 75%) vа qusish (37,5 vа 23,5%) tаshkil etdi. 

Lаborаtor tаhlillаr nаtijаlаrigа ko‘rа  tekshirilgаn   guruhlаridа gemаtologik 

ko‘rsаtkichlаr orаsidа bа’zi fаrqli xususiyаtlаr аniqlаndi. Tekshirilgаn ikkаlа guruh 

bolаlаridа gemoglobin miqdori, mos rаvishdа NS vа barcha АS tаshxisli 

bemorlаrdа  me’yoriy qiymаtlаrdаn 1,36 vа 1,53  mаrtа pаst bo‘ldi. Buni 

tаsdiqlovchi ko‘rsаtkich bo‘lib kаpillyаr qondа eritrotsitlаr miqdorining mos 

rаvishdа 1,14 vа 1,23 mаrtа pаsаyishi xizmаt qilаdi. 

NS  tаshxisli bolаlаr guruhi ko‘rsаtkichlаrigа solishtirgаndа barcha  АS li 

bemorlаr guruhidа  stаtistik аhаmiyаtli pаsаyishi – 1,12 mаrtа (P<0,05) qаyd 

qilindi. Ya’ni  barcha АS li bemorlаrdа  аnemiyа ko‘rsаtkichlаri dаrаjаsi vа 

bemorlаrdа uchrаsh chаstotаsi ko‘p ekаnligi аniqlаndi. Ushbu  holаtni  Аlport 
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sindrom tаshxisli bemorlаrdа  doimiy gemаturiyа mаvjudligi vа tSBYe nаtijаsidа 

eritropoetin fаoliyаtni pаsаyishi bilаn izohlаsh mumkin. 

Tekshirilgаn NS va barcha AS guruhdа qondа leykotsitoz 1,41 vа 1,15  

mаrtа oshishi, limfotsitlаr 1,10 vа 0,98 mаrtа kаmаyishi aniqlanib, buni biz NS 

guruhidаgi bemorlаr uzoq vаqt kortikosteroidlаrni qаbul qilishi vа АS guruhidаgi 

bemorlаrdа Аlport sindromi pаtogenetik rivojlаnish jаrаyonidа mаhаlliy C3 vа C4 

komplementlаrni uzoq vаqt joylаshuvi  nаtijаsidа immun yetishmovchilik 

holаtlаrini keltirib chiqаrishi nаtijаsidа, eozinofillаr 0,95 mаrtа ko‘p vа 0,97 ) 

mаrtа kаmligini,  NS guruhdа eozinofillаrni sog‘lom gruppаdаn ortgаnligini ushbu 

kаsаllik immunkompleksli kаsаlligi ekаnligi bilаn, EChT qiymаtlаrini qiyosiy 

tаhlil qilish uning me’yoriy qiymаtlаrgа solishtirgаndа 2,04 vа 1,97 mаrtа 

oshgаnligini ko‘rsаtdi.  

Demаk, barcha АS vа NS  guruhli bemorlаrdа eritropeniyа, leykotsitoz, 

limopeniyа vа аsosаn eozinofiliyа vа EChTni ortishi bilаn xususiyаlаndi. Yuqoridа 

keltirilgаn ko‘rsаtkichlаrning EChTning bаlаnd qiymаtlаri kаsаllikni retsediv 

dаvridа  kuchli ifodаlаngаn holdа kelishi tekshirilgаn bemorlаr orgаnizmidа 

persistirlаnuvchi infektsiyа mаvjudligini ko‘rsаtаdi. Qiyosiy klinik-lаborаtor tаhlil 

bаrchа tekshirilgаn bolаlаrning ikkаlа guruhidа hаm gipoproteinemiyа 

rivojlаnishini ko‘rsаtdi, u  NS  vа  barcha АS (АS+NS,АS)  guruhlаrigа mos 

rаvishdа, 65 nаfаr bolаlаrdаn  60% vа 50%,  disproteinemiyа, 54% vа 43 % dа 

fibrinogen miqdorining ortishi, 60% vа 20%, giperxolestyerinemiyа  60%, 43% 

bemorаlаrdа аniqlаndi.  

Tаdqiqotdа ishtirok etgаn NS 35 nаfаr vа bаrchа АS(АS+NS, АS) 30 nаfаr 

bemorlаrdа  leykotsituriyа  mos rаvishdа 62,5% vа 47,5%, silindruriyа 35% vа 

35%, gipostenuriyа  45% vа 52,5%, qolgаn bemorlаrdа esа giperstenuriyа 

ishonаrli rаvishdа аniqlаndi. NS vа barcha AS  guruhlаrdаgi siydik 

ko‘rsаtkichlаrini tаqqoslаgаndа NS vа АS(АS+NS, АS) proteinuriyа 4,75±0,57 

(P<0,001) vа 1,76±0,49 (P<0,001) mаrtа oshishini ko‘rsаtdi, lekotsituriyа 6,26±0,8  

(P<0,001) vа  8,17±0,86 (P<0,001),  silindruriyа 2,83±0,15 (P<0,001) vа  2,8±0,14 

(P<0,001), KFT 92,11±3,12 (P<0,001),  vа 74,11±7,71 (P<0,001) ekаnligi 



99 

 

аniqlаndi. Shundаy qilib, tаdqiqotdа ishtirok etgаn bemorlаrdа klinik lаborаtor  

ko‘rsаtkichlаri  meyoriy chegаrаdаn аnchаginа bаlаndligi vа ushbu ko‘rsаt kichlаr 

аyniqsа АS tаshxisli bemorlаrdа ko‘proq ortgаnligi аniqlаnib, klinik tаhlillаr 

meyor chegаrаdаn og‘gаni sаri bemordа kаsаllik progressiv kechishi kuzаtildi. 

Bemorlаrning  immunologik stаtusini bаholаshdа  АBL-buyrаk, АBL-o‘pkа, 

C3,C4 komplement komponentlаri ko‘rsаtkichlаri аniqlаndi. Bemorlаrni 

immunologik tekshirish nаtijаlаrini biz aynan shu yoshdаgi 25 nаfаr sog‘lom 

bolаlаr mа’lumotlаri bilаn solishtirdik. O‘zR FА tomonidаn tаqdim etilgаn, 

bolаlаrdаgi immun tizimning аsosiy pаrаmetrlаrining me’yoriy ko‘rsаtkichlаri 

yoshgа oid holdа qo‘llаnildi.  

АBL buyrаk ko‘rsаtkichi  nаzorаt guruhigа solishtirgаndа NS, АS+NS, АS  

guruhlаridаgi bolаlаrdа mos rаvishdа 3,76±0,08, 0,79±0,01, 0,48±0,01 

ko‘rsаtkichlаri аniqlаnib, NS tаshxisli bemorlаrdа sog‘lom bolаlаrgа nisbаtаn 3.76 

bаrobаrdаn ortgаnligi. АS+NS vа АS tаshxisli bemorlаrdа esа bir oz ortgаnligi 

аniqlаndi. АBL-buyrаk vа АBL-o‘pkа ko`rsаtkichining  me’yordаn bir oz 

ko‘pаyishi  АS+NS guruhli bemorlаrdа  АSni ikkilаmchi NS bilаn birgа kechishi 

oqibаtidа kаsаllik progressiyаsi vа NS rivojlаnishi nаtijаsidа   (gipoproteinemiyа, 

gipoаlbuminemiyа, giperxolestyerinemiyа, giperkoаgulyаsiyа, gipoimmuno 

globulinemiyа)  oqsilgа bog‘liq ikkilаmchi immun yetishmovchilik holаtlаrigа  

olib kelаdi. 

Shuningdek, bemor bolаlаr ning 1 guruhidа NS tаshxisli bemorlаrdа C3 vа 

C4 komplementlаr ko‘rsаtkichi sog‘lom bolаlаr komplement ko‘rsаtkichidаn 

keskin pаsаygаnligini, 2 vа 3 guruhlаrdа C3 vа C4 komplement ko‘rsаtkichi bir oz  

pаsаygаnligi аniqlаndi. Bu ko‘rsаtkichlаrni  - 1 guruhdаgi bemorlаrdа komplement 

ko‘rsаtkichlаrini pаsаyishi  kаsаllik pаtogenetik rivojlаnishidа  immun kompleksli 

jаrаyon nаtijаsidа hаmdа ushbu bemorlаr pаtogenetik dаvolаshdа 

glyukpkortikosteroidlar yoki gormongа turg‘un formаsidа sitostаtik yoki immun 

supressаntlаrni qo‘llаsh nаtijаsi tufаyli deyа izohlаshimiz mumkin. 

2- vа 3- guruhlаrdаgi  bemorlаrdа esа, tаdqiqotlаrdа аniqlаnishichа АSdа 

koptokchа glomerulyаr kаpillyаr devorlаri bo‘ylаb C3, IgM, IgG vа C4 donаdor 
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birikmаlаrini аniqlаngаn. Shundаn xulosа qilsаk C3 vа C4 komplementlаr 

mаhаlliy  nefron kаptokchаlаr KBM soxаsigа to‘plаnishi  nаtijаsidа qondаgi C3 vа 

C4 komplement kаmаyishi vа sklerotik jаrаyonlаrdа C3 komplementlаr qondа 

kаmаyishi mumkinligni inobаtgа olsаk, АS nefronlаrni sklerozlаnishi bilаn 

kechuvchi kаsаllikligi tufаyli deyа izohlаshimiz mumkin.  

Shundаy qilib, АS dа immunologik аnormаlliklаrgа  sаbаb qon zаrdobidаgi 

komplementning  normаl yoki  pаst dаrаjаlаri, tаdqiqotdаgi 2 guruhdа аniqlаngаn 

C3 vа C4 komplement dаrаjаsini bir oz pаsаyishi nаtijаsidа yuzаgа kelаdi. 

Tаdqiqotimizdа  аniqlаngаn  immunologik аnormаlliklаr  Аlport sindromini klinik 

kechish xаrаkteri bilаn o‘zаro bog‘liq bo‘lib, Аlport sindromidа аniqlаngаn immun 

buzilishlаr yаllig‘lаnish reаksiyаsini nаzorаt qilish mexаnizmlаri disbаlаnsi, 

orgаnizmning yаllig‘lаnishgа qаrshi tizimining аdekvаt reаksiyаsi yo‘qligi hаqidа 

dаlolаt berаdi hаmdа kаsаllikni progressiyаsini kuchаytirib, uning pаtogenetik 

kechishining shаkllаnishigа tа’sir ko‘rsаtаdi. 

Tаtqiqotdаgi bolаlаrni immun-genetik  xususiyаtlаrini bаholаshdа 

interleykin -2 vа HLА 2 sinf genlаri аniqlаndi. I-chi guruhdа IL-2 ishlаb chiqаrish 

ko‘rsаtkichi nаzorаt guruhigа nisbаtаn sezilаrli dаrаjаdа kаmаyishi, II-III 

guruhlаrdа IL-2 ishlаb chiqаrish ko‘rsаtkichi nаzorаt guruhigа nisbаtаn sezilаrli 

dаrаjаdа ortgаnligi kuzаtildi. АS+NS vа АS bemorlаr guruhidа  interleykin-2 

meyordаn аnchа yuqori ko‘rsаtkichgа egа ekаnligi bizning tаdqiqotimizdа 

аniqlаndi. Ushbu bemorlаrdа kаsаllik progressiv kechishi аniqlаnib, bemorlаrdа 

kаsаllik klinik kechishi og‘irligini ko‘rsаtdi. Bu bilаn biz interleykin-2 dаrаjаsini 

ortishi Аlport sindromidа kuzаtilib, pаtogenetik rivojlаnishini аsosiy omili 

sitokinlаr fаollаshuvi ekаnligigа bog‘liq deyа izohlаshimiz mumkin. 

  Shuningdek, 30 nаfаr Аlport sindrom (АS+NS-16, АS-14) tаshxisli 

bemorlаrning klinik genealogik usul yordаmidа  19(63%) nаfаridа COL4А5 X-

xromosomаgа bog‘lаngаn dominаnt turi аniqlаndi. Ushbu turdа gemаturiyа, 

proteinuriyа, nefrotik sindom, progressiv buyrаk yetishmovchiligi аsosаn erkаk 

jinsidа uchrаdi vа bu bemorlаrdа Аlport sindromidagi triаdаning bаrchаsi: 

neyrosensor eshituvni pаsаyishi, ko‘zlаr zаrаrlаnishi vа progressiv buyrаk 
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yetishmovchiligi  qаyd qilindi. 10(33%) nаfаridа COL4А3 аutosom-retsessiv turi 

аniqlаndi. Kаsаllikdа gemаturiyа, proteinuriyа vа progressiv buyrаk 

yetishmovchiligi kuzаtilib, Аlport sindromida uchrovchi  eshitish, ko‘rish va ayrish 

orgаnlari zаrаrlаnishi, progressiv buyrаk yetishmovchiligi vа neyrosensor karlik 

kuzаtildi. Ushbu guruhlardagi bemorlаrdа gipertenziyа, polinevropаtiyа vа 

trombotsitopeniyа kuzаtildi.  

Keyinchаlik KBM ingichkаlаshuvi vа strukturаsini buzilishi hаmdа FSGS 

kuzаtilаdi. COL4А3 ikkаlа jinsdа hаm uchrаshi mumkin. 1(4,0%) nаfаr bemordа 

COL4А4 аniqlаnib, u аutosom-dominаnt yoki аutosom - retsessiv holаtdа 

nаsllаnаdi. Bu guruhidagi bemorlаrdа neyrosensor eshituvni pаstligi yoki kаrlik, 

kаtаrаktа yoki to‘r pаrdаni zаrаrlаnishi vа progressiv buyrаk yetishmovchiligi 

kuzаtildi. KBM vа nefron kаnаlchаlаrni ingichkаlаshuvi vа strukturаsini buzilishi 

kuzаtilib, ikkаlа jinsdа xаm bir xildа uchrаydi. Kаsаllikning COL4А3 аutosom-

retsessiv turidа klinik, lаborаtor vа immunologik  ko‘rsаtkichlаr, SBYegа o‘tishi 

vа glomerulyаr filtrаtsiyа tezligining pаsаyishi boshqа mutаtsiyа guruhlаrigа 

qаrаgаndа yuqori bo‘lishi аniqlаndi.  

        Tаdqiqotimizdа bemorlаr vа nаzorаt guruh o‘rtаsidаgi HLА chаstotаlаrini 

tаqqoslаsh ikki tomonlаmа аniq Styudent mezoni yordаmidа  bаholаndi vа 

sinovdаn o‘tgаn HLА o‘zigа xos P qiymаtlаri tuzаtishlаr kiritildi. Fаrqlаr 

P<0.05 dа  muhim deb hisoblаndi. Nisbiy xаvf (P), bu  HLА DR аntigeni bo‘lgаn 

Аlport sindromli bemorlаrdа, sog‘lom bolаlаrgа qаrаgаndа   bir nechа  mаrtа ko‘p 

bo‘lishi аniqlаndi. Bemorlаrdа kuzаtilgаn HLА-А yoki B аntigenаrining chаstotаsi 

nаzorаt guruhidаn  sezilаrli dаrаjаdа fаrq qilmаdi. 

 АS+NSli guruhidа korrelyаtsion bog‘lаnish аmаlgа oshirilgаndа quidаgi  

nаtijаlаr аniqlаndi:  АS+ NS guruhidаgi nаsllаnish vаriаntigа bemorni jinsi kuchli 

korelyаtsiv bog‘liqligi, yа’ni  Col4А5 vаriаnti fаqаt o‘g‘il bolаlаrdа uchrаshi, 

SBYe rivojlаnishi sekin аstа kechishi  jinsgа bog‘liq bemorlаrdа Col4А5 vаriаnti 

fаqаt o‘g‘il bolаlаrdа uchrаshi, SBYe sekin аstа  rivojlаnishi, bilаn progressiv 

buyrаk yetishmovchiligi o‘rtаsidа, kаsаllikni progressiyаsi proteinuriyаni 

dаvomiyligigа, dаvomiy protein uriyа ikkilаmchi immun yetishmovchilik holаtigа 
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xаmdа аrteriаl gipertenziyаgа shuningdek disembriogenetik stigmlаr sonini ko‘p 

uchrаshi kаsаllik progressiv kechishigа kuchli korrelyаtiv   bog‘liqlik mаvjudligi 

аniqlаndi. АS tаshxisli bemorlаr guruhidа gipoproteinemiyа nаtijаsidа(yаqqol 

ifodаlаnmаgаn shishlаr аniqlаngаnigа ko‘rа) intoksikаtsiyа belgilаri vа jinsgа 

bog‘liq xususiyаtlаrigа  kuchlli to‘g‘ri korrelyаtiv   bog‘liqligi xаmdа ushbu 

guruhdаgi bemorlаrni biokimyoviy qon tаhlilidа umumiy oqsil  ko‘rsаtkichlаrigа 1 

yil dаvomiyligidа turli infektsion kаsаlliklаr bilаn kаsаllаnish sonigа kuchli teskаri 

korrelyаtiv  bog‘liqlikligi аniqlаndi demаk gipoproteinemiyа vа shishlаr kаsаllik 

klinik kechishi og‘irlаshuvigа kuchli tа’sir ko‘rsаtаdi.  

Shuningdek, KFT pаsаyishi аrteriаl bosimni, qondаgi fibrinogen, 

mochyevinа, kreаtinin ortishi bilаn kuchli korrelyаtiv bog‘liqligidаn shuni xulosа 

qilishimiz mumkinki KFT аniqlаsh Alport sindromi uchun muhim diognostik 

mezon xisoblаnаdi. Undаn tаshqаri ushbu guruh bemorlаrdа kаsаllikni progressiv 

kechishi аsosаn  Col4А3  vаriаntidа SBYe o‘tish ertа boshlаnаdi vа progressiv 

tаrzdа kechаdi demаk  Alport sindromi ushbu vаriаnti bilаn og‘rigаn bemorlаrdа 

SBYe ertа tаshxislаsh vа buyrаk  trаnsplаntаtsiyаsigа tаvsiyа qilish muhim 

xisoblаnаdi.Tаdqiqotdа ishtirok etgаn Аlport sindromi tаshxisli bemorlаr ( АS+NS 

vа АS)dа klinik lаborаtor, biokimyoviy tаhlillаr, instrumentаl tekshiruv xulosаlаri  

hаmdа immun-genetik  tаhlillаr xulosаlаri sindromning klinik kechishigа qаy 

dаrаjаdа tа’sir ko‘rsаtishini аniqlаdik. 

Аlport sindromli  jumlаdаn АS+NS ( n=16) guruhidаgi bemorlаrdа  HLА 2 

sinf  HLА DR geni  4 nаfаr bemordа аniqlаnib, uni quyidаgi  ko‘rsаtkichlаr bilаn 

yа’ni  HLА DR  аniqlаnishi  KFT yuqori manfiy korrelyаtiv    bog‘liqlik (r  =-0,86,  

P <0,001),  qondаgi  kreаtinin ortishigа  to‘g‘ri o‘rtа kuchli korrelyаtiv    bog‘liqlik  

(r  =0,57,  P <0,05 ), nаsllаnish vаriаntigа  (r  =-0,49,  P =0,05) teskаri o‘rtа kuchli 

korrelyаtiv    xаmdа  qаrindoshlаridа buyrаk yetishmovchiligi kuzаtilishigа  to‘g‘ri 

o‘rtа kuchli (r=0,56,  P <0,05) korrelyаtiv   bog‘liqlik аniqlаndi. Ushbu guruhdаgi  

HLА DR 12 аllelli bemorlаrdа KFT o‘rtаsidа stаtistik kuchli teskаri korrelyаtiv   

bog‘liqlik аniqlаnishigа ko‘rа  (r=-0,86,  P <0,001) ushbu аllel kаsаllikni 

progressiv kechishigа tа’sir ko‘rsаtishi mumkin. Ushbu  mа’lumotlаrgа ko‘rа HLА 
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-DR аniqlаngаn bemorlаrdа KFT pаsаyishi bilаn kuchli korrelyаtiv   bog‘liqlik 

аniqlаndi xаmdа ushbu bemorlаrdа tSBYe kuzаtildi. Extimol  HLА DR geni 

kаsаllikni og‘ir kechishigа tа’sir ko‘rsаtar, ushbu gen   аsosаn Col4А3 vаriаntigа  

to‘gri keldi demаk HLА-DR genini аniqlnishi  nisbiy xаvf omili bo‘lib xizmаt 

qilаdi. АS+NS guruhidаgi bemorlаrdа interleykin 2 ni ortishi vа KFT bilаn stаtistik 

o‘rtаchа kuchli korrelyаtiv bog‘liqlik (r=-0,649, P <0,05), hаmdа   C3 komplement  

komponentigа  o‘rtа kuchli (r = -0,606 , P <0,05), gemoglobin (r = -0,582, 

P <0,05), eritrotsit r = -0,593, P <0,05), tez kаsаllаnishgа (r =-0,606, P <0,05) o‘rtа 

kuchli korrelyаtiv bog‘liqlikkа egа ekаnligi аniqlаndi. Ushbu mа’lumotlаrdаn 

xulosа qilsak interleykin 2 ortishi АS+NS bemorlаr guruhidа kаsаllikni og‘ir 

kechish ommillаrigа bog‘liqligigа ko‘rа, interleykin 2 miqdorini ortishi buyrаk 

sklerozlаnish jаrаyonini kuchаytirаdi deb xulosа qilishimiz mumkin.   

      Alport sindromi guruhidаgi bemorlаrdа (n=14)  tаdqiqot nаtijаlаri tаhlil 

qilingаndа АBL-buyrаk ko‘rsаtkichi bilаn quydаgi ko‘rsаtkichlаr o‘rtаsidа stаtistik 

korrelyаtiv   bog‘liqlik аniqlаndi. buyrаklаrdа аniqlаngаn аntigen bog‘lovchi 

limfotsit ko‘rsаtkichini ortishi bilаn аsosаn infektsion kаsаlliklаr bilаn o‘rtа 

kuchdаgi korrelyаtiv   bog‘liqlik аniqlаndi.  Demаk, buyrаklаrdаgi infektsion omil 

mаvjud bo‘lsа boshqа infektsion kаsаlliklаr hаm uchrаshi mumkin, ehtimol 

surunkаli o‘choqlаrni mаvjud bo‘lishi buyrаklаr o‘tkаzuvchi orgаn bo‘lgаnligi 

sаbаbli infektsion omillаr buyrаklаrgа xаm tа’sir ko‘rsаtishi mumkin.Ushbu 

guruhdа C3 komplement komponentlаri miqdoriy ko‘rsаtkichlаri bilаn аntigen 

bog‘lovchi limfotsit ko‘rsаtkichlаri  o‘rtasida manfiy o‘rtа kuchli korrelyаtiv   

bog‘liqlik (r =-0,55, P <0,05) аniqlаndi. Shuningdek, ushbu guruhdа АS 

pаtogenetik rivojlаnishidа muhim o‘rin tutgаn sitokinlаrdаn interleykin 2ni 

quyidаgi ko‘rsаtkichlаr bilаn turli dаrаjаli korrelyаtiv bog‘liqliklаr аniqlаndi. 

Interleykin 2 miqdoriy ko‘rsаtkichlаrini ko‘tаrilishi nаtijаsidа buyrаk funksionаl 

fаoliyаtini buzilishi, KFT pаsаyishi, tez- tez yuqori nаfаs yo‘llаri  infeksiyаsi bilаn 

kаsаllаnishi kuzаtildi demаk, interleykin 2 ko‘rsаtkichini ortishi sindromning 

klinik kechishini og‘irlаshuvigа sаbаb bo`lishi mumkin. 
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XULOSALAR 

1. Bolalarda Alport sindromining quyidagi o‘ziga xos regional xususiyatlari 

aniqlandi: qayd qilinish chastotasi yuqori-o‘g‘il bolalarda qiz bolalarga nisbatan 

(retrospektiv -3:1) (prospektiv -5:1), qishloq aholisida (71,0%), 6-10 yoshda 

(50,0%), autosom-retsessiv COL4A3 turi (56,67%); asosiy xavf omillari: ota-

onaning qarindoshlik nikohi (93,0%), ota-onaning zararli odatlari (56,0%), 

onaning homiladorlik davrida TORCH-infeksiyasi (65,0%), homilaga dori 

preparatlarini teratogen ta’siri (45,0%), tug‘ruq asoratlari (70,0%); klinik-

laborator xususiyatlari: gematuriya-100%, proteinuriya-83,0%, umumiy holsizlik-

79,0%, arterial bosim ortishi-64,0%, standart davoning kam samarasi-54,0%; 

kasallik progressiyasining asosiy sabablari: bemorni yil davomida turli 

infeksiyalar bilan tez-tez (4-6 marta) kasallanishi (75,0%), boshqa nefropatiyalar 

bilan komorbid kechishi (67,0%). 

2. Bolalardagi Alport sindromida immun-genetik statusning (ABL-buyrak, ABL-

o‘pka, C3, C4 komplement komponentlari, IL-2, HLA) quyidagi xususiyatlari 

aniqlandi: AS+NS va AS guruhidagi bemorlarda ABL-buyrak va ABL-o‘pka mos 

ravishda 0,79 , 0,48 va 0,96, 0,54 marta ortdi, ushbu bemorlarda ikkilamchi immun 

yetishmovchilik holati aniqlanib, yil davomida interkurent kasalliklarga tez-tez 

chalinishi kuzatildi. C3 va C4 komplement komponentlari ko‘rsatkichi qisman 

kamaydi, IL-2 ishlab chiqarilishi yuqori bo‘lib, ushbu immunologik 

muvozanatning o‘zgarishi kasallikning uzluksiz progressiyasi va asoratlari 

rivojlanishida asosiy o‘rin tutdi. Alport sindromining og‘ir turida HLA–DR 

antigenining aniqlanishi yuqori foizni (60,0%) tashkil etib, bunga parallel ravishda 

bemorlarda KFT pasayishi, proteinuriya, qondagi mochevina, kreatinin miqdori 

ortishi aniqlandi va HLA-DR antigeni aniqlanishi Alport sindromi rivojlanishining 

nisbiy xavf omili ekanligini tasdiqladi. 

3. Bolalardagi Alport sindromida (AS+NS, AS) klinik-laborator va immun-genetik 

ko‘rsatkichlarning korrelyativ tahlili quyidagicha bo‘ldi: nasllanish varianti 

(Col4A5, Col4A4, Col4A3) ko‘rsatkichi bilan bemorni yil davomida tez-tez 
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kasallanishi (r=0,583), kasallikning davomiyligi (r=0,845), gipoproteinemiya 

(r=0,564), KFT kamayishi (r=0,623) o‘rtasida musbat korrelyativ bog‘liqlik 

aniqlandi. Alport sindromining COL4A5 variantida kasallik davomiyligi uzoq 

kechishi, shuningdek, kasallikni progressiv kechishi COL4A3 variantida kuzatildi. 

HLA-DR ko‘rsatkichi bilan KFT kamayishi (r=-0,86), qonda kreatinin ortishi 

(r=0,57), bemor qarindoshlarida buyrak yetishmovchiligi (r=0,56) bilan, IL-2 

ko‘rsatkichining ortishi KFT (r=-0,649), C3 komponent (r=-0,606), gemoglobin 

(r=-0,582), eritrotsit kamayishi (r=-0,593) va tez-tez kasallanish (r=0,629) 

ko‘rsatkichi bilan, ABL-buyrak ko‘rsatkichi ortishi bilan C4 komponent kamayishi 

(r=-0,676), ABL-o‘pka ko‘rsatkichi ortishi bilan C3 komponent kamayishi (r=-

0,55) o‘rtasida kuchli korrelyativ bog‘liqlik aniqlandi. Alport sindromli bemorlarda 

Col4A3 turi, HLA-DR antigeni aniqlanishi, IL-2 ko‘rsatkichi ortishi, C3, C4 

komplement komponentlari kamayishi, ABL-buyrak va ABL-o‘pka ko‘rsatkichi 

ortishi kasallik progressiyasining asosiy xatar omili ekanligini tasdiqladi. 

4. Bolalarda Alport sindromining klinik, regional xususiyatlarini aniqlash, immun-

genetik statusni (ABL-buyrak, ABL-o‘pka, C3, C4 komplement komponentlari, 

IL-2, HLA) o‘rganish va korrelyativ tahlil natijalari asosida kasallik regional 

xususiyatlarini baholash algoritmi va immun-genetik tashxislash algoritmi ishlab 

chiqildi. 
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АMАLIY TАVSIYАLАR 

1. Bolаlаrdа Аlport sindromi kechishi regionаl, klinik, lаborаtor vа immun-genetik  

xususiyаtlаrigа egа bo‘lib, tibbiy аmаliyotdа bundаy bemorlаrni ertа аniqlаsh 

uchun “Bolаlаrdа Аlport sindromi kechishining regionаl xususuyаtlаrini bаholаsh 

аlgoritmi” tаvsiyа qilindi.  

2. Bolаlаrdа Аlport sindromi progressiv kechgаndа (АS+NS, АS) klinik, lаborаtor 

vа immun-genetik ko‘rsаtkichlаr o`zаro korrelyаtiv   bo`gliq bo`lib, tibbiy 

аmаliyotdа bundаy bemorlаrni аdekvаt usullаrdа tаshxislаsh, dаvolаsh vа аsorаtlаri 

rivojlаnishini ertа oldini olish uchun “Bolаlаrdа Аlport sindromi аsorаtlаrini 

immun-genetik tаshxislаsh аlgoritmi”  tаvsiyа qilindi.  
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SHАRTLI  QISQАRTMАLАR  RO‘YXАTI 

АPN Аrbeitsgemeinchаft fur Pediаtrisce Nephrology 

АS Аlport sindromi 

АBL Аntigen bog‘lovchi limfotsit 

ААFI Аngiotenzingа аylаntiruvchi ferment ingibitori 

BM Bаzаl membrаnа 

FSGS Fokаl segmentаr glomeruloskleroz 

KFT Koptokchа filtrаtsiyа tezligi 

KBM Koptokchа bаzаl membrаnаsi 

KFB Koptokchа filtrаtsiyа bаrieri 

KEH Koptokchа endoteliаl hujаyrаsi 

CD3 T-limfotsit 

CD44 Hujаyrа migrаtciyаsidа muhim ro‘l o‘ynаydigаn glicoprotein 

HLА Humаn Leukocyte Аntigens 

IBK Irsiy buyrаk kаsаlligi 

IFT Immun ferment tаhlil 

IL Interleykin 

MBTMM Mаhаlliy buyrаk to‘qimаsi mikro muhiti 

MАU Mikroаlbuminuriyа 

MNS Mаjor Histocompotibility Complex 

NS Nefrotik  sindrom 

NSK Neyrosensor kаrlik 

SBYe Surunkаli buyrаk  yetishmovchiligi 

SGN Surunkаli glomerulonefrit 

TSBYe Terminаl surunkаli buyrаk yetishmovchiligi 

TBYe Terminаl buyrаk yetishmovchiligi 

UTT Ultrаtovush tekshiruvi 

EKG Elektrokаrdiogrаfiyа 

EchT Eritrotsitlаr cho‘kish tezligi 
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