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Abstract: Villebrand kasalligi bilan bemorlarda xarakterli, eng o°ziga xos va og‘ir ko‘rinishlaridan
biri gemartrozdir. Ularning boshlanishi hayotning birinchi oylari uchun xosdir, natijada jarohatlar va
bemorning hayoti davomida namoyon bo‘ladi. Bu kasallik uchun sinovial membranada, suyak
to‘qimasiga muntazam qon ivish omili yetishmovchiligi fonida bo‘g‘imlarga qon quyilishi o‘ziga xos
belgilarning paydo bo‘lishiga olib keladi. Barcha holatlarda yallig‘lanish belgilari kuzatiladi. sinovial
membrana, keyinchalik surunkali holatga o‘tish bilan gipertrofik sinovit rivojlanadi. Kerakli gemostatik
va simptomatik terapiya bo‘lmasa, progressiv holat kuzatiladi va to‘qimalarning degradatsiyasi va
yuqoridagi jarayonlar natijasida gemofilik artropatiyaning rivojlanishi.
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Dolzarbligi: Villebrand kasalligi irsiy koagulopatiyaflar guruxiga kirib, statistik malumotlarga
ko‘ra - kasallikning sababi bolaning onasi va otasining genetik materialining xususiyatlari bilan
belgilanadi. Dunyoda A turlari mos ravishda 14 000 va 44 000 yangi tug‘ilgan o‘g‘il bolalarga 1 ta holat
chastotasi bilan aniglanadi. Kasallikning belgilari chaqalogni neonatolog yoki pediatr tomonidan
tekshirish vaqtida erta yoshda aniqglanadi.

Villebrand kasalligi - gomeostazning irsiy patologiyasi bo‘lib, bemorning tanasi tomonidan muhim
moddalar sintezining kamayishi fonida qon ivishining buzilishida namoyon bo‘ladi (VII, IX omillar).
Kasallikdan aziyat chekadigan Bemorlar muntazam ravishda tanalarida gematomalar yoki gemartroz,
jarohatlar yoki jarrohlik aralashuvlar tufayli ichki qon ketishi kuzatiladi. Bolalarda Villebrand kasalligi
davolash hayot davomida qabul qilinishi kerak bo‘lgan almashtirish terapiyasiga asoslangan.

Patologiyaning rivojlanish sabablari: Villebrand kasalligining irsiylanish mexanizmi va turi
yetarlicha batafsil o‘rganilgan. Qon ivish omillarining yetarli darajada ishlab chiqarilmasligiga olib
keladigan genlar X xromosoma bilan bog‘langan. Patologiya ayol xromosomasi orqali retsessiv yo‘l bilan
nasldan naslga o‘tadi. Ushbu irsiy patologiya fagat o‘g‘il bolalarda uchraydi.

Patologik gen tashuvchisi bo‘lgan sog‘lom erkak va ayolning o‘g‘illari gemofiliya belgilari bilan
yoki belgilarisiz tug‘ilish ehtimoli bir xil. Qon ketishi bilan og‘rigan erkak, o‘zgartirilgan genni olib
yurmaydigan ayol bilan sog‘lom bolalarni homilador qilishi mumkin.

Tibbiyotda ayollarda gemofiliyaning alohida holatlari kuzatilgan. Ularning onalarida mutatsiyaga
uchragan gen bor edi, otalari esa qon ivish omillarining yetarli darajada ishlab chiqarilmasligidan aziyat
chekdilar. Bunday hollarda gemofiliya sabablari retsessiv va dominant genlarning kombinatsiyasi
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hisoblanadi.

Kasallik tasnifi: Villebrand kasalligi - ko‘rib chiqilayotgan patologiyadan aziyat chekadigan
odamlarning 84-86 foizida tashxis qo‘yilgan. Koagulyatsion omil VIII (antigemofil globulin)
yetishmovchiligi tufayli yuzaga keladi.

Villebrand kasalligi -Gemofiliyaning klinik tashxisi qo‘yilgan holatlarining 14-17% ni tashkil
qiladi. Koagulyatsion omil IX (tromboplastin) yetishmovchiligi fonida rivojlanadi.

Villebrand kasalligi klinik simptomlari:

Yangi tug‘ilgan chaqaloglarda patologiyaning birinchi belgilari aniglanishi mumkin. Shunday qilib,
bolada "gemofiliya" tashxisini tasdiglash ehtimoli kindik tizimidan uzoq muddatli qon ketish va ko‘plab
teri osti gematomalari bilan ko‘rsatiladi. Tish chiqarish pvaqtida chagaloglarda ko‘p qon ketishi etiborga
loyiqdir. Laktatsiya davrida bola ona suti bilan yetarli miqdorda trombokinaz oladi.

Shikastlanishdan keyingi qon ketish emaklash va yurishni o‘rgangan bolalar uchun xosdir.
Burundan qon ketishdan tashqari, mushaklararo gematomalar va bo‘g‘imlarga qon quyilishi (gemartroz)
mavjud. Ushbu fonda anemiya rivojlanadi.

Bolalar yoshi ulg‘ayganida, oshqozon-ichak traktidan qon ketishi mumkin. Bunga jarohatlar yoki
tibbiy muolajalar sabab bo‘ladi. Eng katta xavf burundan va xalqumdan qon ketishidan kelib chiqadi.
Ushbu fonda havo yo‘llarining obstruksiyasi rivojlanishi mumkin. Diagnostika muolajalari neonatolog,
pediatr, genetik va gematolog kabi bir nechta mutaxassislik shifokorlari tomonidan amalga oshiriladi.
Birgalikda patologiyalar bo‘lsa, gastroenterolog, ortoped, otorinolaringolog va nevrolog bilan
maslahatlashish talab qilinishi mumkin.

Xavf ostida bo‘lgan juftliklar homilador bo‘lishdan oldin shifokorga murojaat qilishlari kerak.
Kelajakdagi ota-onalarning biomateriallarini molekulyar genetik tekshiruvi gemofiliya bilan og‘rigan
bolaga ega bo‘lish xavfini hisobga olish imkonini beradi. Konsepsiyadan keyin prenatal skrining
o‘tkazilishi mumkin. Ularning natijalari bolaning gemofiliyani naslga berilishini tasdiqlaydi yoki rad
etadi.

Chaqgaloq hayotining birinchi kunlarida o‘tkazilgan neonatal tahlillar kam samarali emas.
Koagulogramma neonatologga yangi tug‘ilgan chagalogning tanasi tomonidan plazma omillarini ishlab
chiqarish haqida to‘liq ma’lumot beradi.

Agar bemorlarda gemartroz rivojlansa, bolaga bo‘g‘imlarning rentgenologik tekshiruvi buyuriladi.
Ultratovush diagnostikasi ichki qon ketish belgilari va retroperitoneal gematomalar aniglanganda amalga
oshiriladi.

Kasallikni davolash: Gemofiliyani davolashda terapevtik choralar ikki guruhdan biriga tegishli -
profilaktik yoki simptomatik. Birinchi holda, patologiyaning og‘ir shakli bo‘lgan bemor qon ivish omili
konsentratlarining muntazam dozalarini oladi. Ularning mavjudligi artropatiya va ichki qon ketish xavfini
kamaytiradi. Jarrohlik aralashuvini (shu jumladan tish chiqarishni) rejalashtirayotganda, bemorga dori-
darmonlarni takroriy quyish amalga oshiriladi. Kesish va tashqi qon ketish uchun simptomatik muolajalar
o‘tkaziladi. Shifokorlar gemostatik gubkani ishlatishni va bandajni qo‘llashni tavsiya qiladilar. Kichik
yaralarni trombin bilan davolash kerak. Shuningdek gemofiliya bilan bemorlarda agar bo‘g‘imlarda
artropatiyalar rivojlanganda, bemorlarga jarroxlik aralashuvi talab etiladi.

Ishning maqsadi: Oyoq va bilak bo‘g‘imlarning gemofilik artropatiyasi bilan bemorlarga jarrohlik
yordamini optimallashtirish.

Materiallar va usullar: Gemofilik artropatiya rivojlanishining dastlabki bosqichlarida jarrohlik
muolajalarini amalga oshirish mumkin.

2021 va 2025 yillar oralig‘ida oyoq va bilak bo‘g‘imlarning gemofilik artropatiyasibilan 9 nafar
bemorlarga jarrohlik yordami tashkillashtirildi. Ulardan 6 tasi chap va o‘ng oyoq tizza bo‘g‘imlari
artrolizi edi.

Natijalar va muhokama:

Operatsiya turi - bu suyak va osteoxondral osteofitlarning ko‘payishi, yog® qavati va chandiq
to‘qimalarining tiqilishi, gipertrofik sinovit natijasida yuzaga keladigan og‘riq sindromini bartaraf qilish.

Ushbu jarrohlik aralashuv ochiq usulda, kichik kesma (5-6 sm) orqali, oyoq tizza bo‘g‘imning old
yuzasi bo‘ylab amalga oshiriladi. Operatsiyaning magsadi artikulyar yuzalar va siqilishga olib keladigan
yumshoq to‘qimalarning rezeksiyasi muvofigligini yaxshilashdir. Bemorlarda tegishlicha VIII, IX qon
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ivish omillarni tahlillar yordamida tekshirildi. 9 nafar bemordan 4 nafarida VIII omil miqdori 5 %, 3
nafarida 3% va 2 nafarida 2%ni tashkil etdi. Og‘ir darajadagi omil yetishmovchiligda bemorlaraga omil
quyib turildi. Shuningdek gemostatik terapiya ko‘rsatma bo‘yicha o‘tkazildi.

Xulosa: Operatsiyadan keyingi davrda yetarli gemostatik terapiya va antibakterial terapiya,
shuningdek profilaktika choralarini o‘tkazish kerak. Harakat oralig‘ini saglab golish uchun va uning
ortishi, operatsiyadan keyingi erta davrda reabilitatsiya tadbirlari majmuasi qo‘llaniladi. Shu jumladan,
yumshoq rejimda terapevtik mashqglarni erta boshlash, mushaklarning artrofiyasini oldini olish va
yumshoq to‘qimalarning shishishini kamaytirish uchun mushaklarning elektr stimulyatsiyasi o‘tkaziladi.
Shuningdek bemorlarga individual oyoq ortopediyasi tavsiya etiladi.
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