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Siibutlarin etibarliliq doracasi vo elmi todqiqatlarin tiplari

Su.butlarln Siibutlarin manbalori
etibarliliq (elmi tadqiqatlarin tiplari)
daracasi " P
Slbutlar meta-analiz, sistematik icmal vo ya
la randomizasiya olunmus klinik tadqiqatlardan (RKT)
alinmisdir
Ib Stibutlar on az1 bir RKT-don alinmigdir
Stibutlar on azi1 bir yaxsi planlasdirilmis, nozarot edilon,
la o .
randomizasiya olunmamis tadqiqatdan alinmisdir
b Stibutlar on az1 bir yaxsi planlasdirilmis kvazi-
eksperimental todqiqatdan alinmisdir
Stibutlar tasviri tadgiqatdan (masslon, miiqayisali,
] korrelyasion tadqiqatlar, ayri-ayr1 hallarin 6yronilmasi)
alimmigdir
IV Stibutlar ekspertlorin royine vo ya klinik tacriibaya

osaslanmigdir




Tovsiyalorin etibarlhiliq saviyyasi skalasi

T0\_fs1yeler1n Tovsiyalarin asaslandigi siibutlarin
etibarhhq . .
. . etibarhiliq daracasi
saviyyasi

RKT-larin yiiksok keyfiyyatli meta-analizi, sistematik
icmalt vo ya naticoleri uygun populyasiyaya samil
A edilo biloan, sistematik sohv ehtimali ¢ox asagi olan
(++) irimiqyash RKT.

Stibutlarin etibarliliq doracosi la.

Kohort vo ya klinik hal - nozarst tipli todqiqatlarin
yiiksok keyfiyyotli (++) sistematik icmal1, yaxud
Sistematik sohv riski ¢ox asagi olan (++) yiiksok
keyfiyyatli kohort va ya klinik hal - nazarat tipli
tadqgiqat, yaxud

Naticalori uygun populyasiyaya samil edilo bilon,
sistematik sohv riski yiiksok olmayan (+) RKT.
Stibutlarin etibarliliq deracasi Ib va Ila.

Naticalori uygun populyasiyaya samil edilo bilen,
sistematik sohv riski yiiksok olmayan (+) kohort vo
ya klinik hal - nazarot tipli vo ya nozarat edilon,
randomizasiya olunmamis todqiqat, yaxud

Noticolori uygun populyasiyaya bilavasito samil edilo
bilmoyon, sistematik sohv riski ¢cox asagi olan vo ya
yiiksok olmayan (++ vo ya +) RKT.

Siibutlarin etibarliliq doracasi I1b.

Klinik hallar seriyasinin tasviri, yaxud

Nozarat edilmoyan todqiqat, yaxud

Ekspertlarin rayi.

Yiiksok soviyyoli siibutlarin movcud olmamasinin
gostoricisidir.

Stibutlarin etibarliliq doroacosi III vo IV.
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Protokol nevrologlar, ailo hokimlori, fizioterapevtlor, psixiatrlar,
oftalmologlar, miialico bodon torbiyosi vo fiziki miialico metodlar
miitoxassislori, sohiyys toskilatcilar, ali vo orta tibb tohsili miiossiso-
lorinin tolobolori, Azorbaycan Dovlot Hokimlori Tokmillosdirmo
Institutunun hokim miidavimleri {i¢iin nozordo tutulmusdur.

Pasiyent qrupu: daginiq sklerozu olan pasiyentlor.

Protokol daginiq sklerozun erkon diaqnostikasinin va bununla
bagl ixtisaslasdirtlmis xidmotlors tinvanlandirma  sisteminin
yaxsilagdirilmasi, daginiq sklerozu olan pasiyentlorin miiasir miialica
ilo tomin edilmasi, hoyat keyfiyyotinin asagi diismosinin qarsisi
alinmasi vo ya azaldilmasi, homginin bu xastaliklo bagli olilliyin
soviyyasinin asag1 salinmasi iizro siibutlu tobaboto osaslanan miiasir
metodik tovsiyalarin verilmasi magsadini dasiyir.

UMUMI MUDDOALAR

Daginiq skleroz (sin. ¢oxsayli skleroz, lat. sclerosis disseminata)
— MSS-nin ag cisminin iltihabi neyrodegerativ xostoliyidir. Bu,
xronik, vaxtasirt kaskinlogsmo ilo kegon vo pasiyentlorin miixtolif
doracads alilliyino sobab olan xostolikdir. Xostoliyin baglanmasindan
20 il sonra xastalorin 60%-1 sorbast harokot edo bilmir. Cox hallarda
xostolik Oomriin uzunluguna o godor do tosir etmir, lakin nadir
hallarda xostoalik ¢ox siiratls iraliloyir.

Klinik miiayinolor gostorir ki, xastolorin MSS-do zodolonmalor
omolo golir vo bu zodolonmolor zaman kegdikco sopolonir. Zadolor
ocaglarda olan iltihabi proses noticosindo yaranan c¢apiqlardir.
Diagnozun tosdiqlonmosi {iglin yegana bir patognomonik test
movcud deyil vo xastonin saghiginda ¢ox nadir hallarda onu tosdiq
edon histoloji miiayino miimkiin olur. Ona goro do hom xostolor, hom
do hakimlar miiayyan daracada geyri-miioyyanlik garsisinda qalirlar.

Epidemiologiya

DS-nin yayilmasinda cografi amillorlo (iglim) yanasi sosial-
iqtisadi, ekoloji vo etnoqrafik amillor, xiisuson ohali torsfinden
istifado edilon qida mohsullar1 da miioyyon ohomiyyat kosb edo bilor.
Ekvatordan uzaqlasdiqca daginiq sklerozun yayilmasinda artim
miisahido edilir.



Daginiq skleroza on ¢ox 18-45 yaslarda rast golinir, amma biitlin
yas qruplarinda tosadiif edilo bilor. Qadinlarda kisilora nisbaton ¢ox
rast golinir (1,6-2:1). UST-nin molumatina gora nevroloji xastoliklor
arasinda daginiq skleroz cavan yash soxslorin olilliyinin oasas
sobobidir. Xostoliyin baglanmasindan 10 il sonra xostolorin
30-37%-1 yalmz basqasinin komoyi ilo horokot edo bilir,
50% pasiyentlor pesokar islorini yerino yetirmokdos ¢otinlik ¢okirlor,
pasiyentlorin 80%-don ¢oxu is yerlorini doyismoya mocbur olurlar.
Daginiq sklerozdan 6liim hallari 100000 ohaliys 2 nofor toskil edir.
50% hallarda 6liimiin sababi pnevmoniya va sidik ¢ixarici yollarin
infeksion xostoliklori (urosepsis) kimi agirlasmalar olur. Olon
pasiyentlorin orta yas haddi 51,0 yas toskil edir. Umumi populyasiya
ilo miiqayisado daginiq skleroz pasiyentlori arasinda 6ziine qosd etma
hallar1 ohomiyyatli dorocads coxdur (4-7,5 dofd). Oziinogosd ilo
6lonlor qrupunda orta yas hoddi 44-dur.

Etiologiya vo patogenez

Xostaliyin sababi namealum olaraq qalmaqdadir. Miiasir fikirlore
goro DS mongoyindo virus, genetik vo cografi amillor dayanan
multifaktorial xostolikdir.

DS-nin patogenezindo immun sistemin vaziyyotinin ohomiyyati
boyiikdiir. Qanda vo OBM-do immun reaksiya gostoricilorinda
doyisiklik, spesifik beyin antigenlorino, xiisuson mielinin osas
ziilalina qgars1 anticismlorin olmast va nahayat, immunosupressorlarin
xostoliyin koskinlogmosini longitmasi, eloco do sinir toxumasinda
histoloji dayisikliklor bunu siibut edir.

XBT-10 UZRO TOSNIFAT

Markazi sinir sisteminin demielinsizliosma Xxastoaliklari (G35-G37)

G35 Daginq skleroz
Daxil edilib: Daginiq skleroz:
9GO
bas beyin kotiiyliniin
onurga beyninin
dissemino olunmus
e generalizs olunmusg
G36 Kaoaskin dissemind olunmus mielinsizlosmanin digar formasi
Cixariib: infeksiyadan sonraki OGO ensefalit vo ensefalomielit (G04.8)
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G36.0 Optikonevromielit [Devik xastoliyi]
Go6rmo sinirindo mielinsizlosma
Cixarilib: gormos sinirinin 9GO nevriti (H46)

G36.1 Kaskin va yarimkaskin hemorragik leykoensefalit
[Xarst xastaliyi]

G36.8 Kaskin dissemina olunmus mielinsizlasmonin digar
daqiqlasdirilmis formasi

G36.9 Daqiqlasdirilmomis kaskin dissemina olunmus
mielinsizlosma

G37 Morkazi sinir sisteminin digor mielinsizlosma
xastaliklori

G37.0 Diffuz skleroz Periaksial ensefalit Silder xastaliyi
Cixartib: adrenoleykodistofiya [Addison-Silder] (E71.3)

G37.1 Doyanak cisminin markazi mielinsizlogsmasi
G37.2 Morkazi pontin mielinoliz
(G37.3 Morkazi sinir sisteminin mielinsizlosmo xastaliklarinda

kaskin kondalon mielit
OGO kaskin kondolon mielit
Cixarilib: dagimiq skleroz (G35)
optikonevromielit [Devik xastaliyi] (G36.0)

(G37.4 Yarimkaskin nekrozlasan mielit

G37.5 Konsentrik skleroz [Balo]

G37.8 Morkazi sinir sisteminin digar daqiqlasdirilmis
mielinsizlosmo xastaliklori

G37.9 Morkazi sinir sisteminin dagiglasdirilmomis
mielinsizlosma xastaliyi

Klinik manzars

DS-nin klinik monzarasi ¢oX rongarongdir, bu xastoliys xas olan
bir dono do patognomik olamst yoxdur. Hal-hazirda diagnostik
sohvlor 6-34% toskil edir ki, bu da autopsiyanin naticalori ilo
tosdiqlonir.

DS zamani an ¢ox rast golinan piramid traktin zadelonmasidir —
90% vo bu, xostolorin olilliyinin osas sobobidir. Ocagin
lokalizasiyasindan asili olaraq hemi-, para- vo nadir hallarda
monoparezlor miisahido edilir. Asagi otraflar yuxari otraflara nozoron
daha ¢ox zadoslonirlar. Spastiklik ¢cox vaxt parezlordon daha qabariq
olur.



Hissiyyatin pozulmasina xostolorin 85-90%-ds rast golinir. Erken
morhoaloalords paresteziyalar, dizesteziyalar, agr1 hissiyyatinin mozaik
pozulmasi, vibrasion hissiyyatin enmosi miisahido edilirso, daha
gecikmis morhololordo sothi vo proprioseptiv hissiyyatin naqil vo
nadir hallarda seqmentar pozuntular agkar edilir.

Beyincik  mongali  pozuntular osas olamoatlori  badonin
miivazinotinin, yerigin pozulmasi, dismetriya, intension tremor,
dizartriya, nistagm olan statiko-lokomotor vo dinamik ataksiya ilo
xarakterizo  olunur. Digor olamotlordon asinergiya, ozolo
hipotoniyasini gostormok olar. Ataksiya xostolorin davamli alilliyinin
osas sabablorindandir.

Gormo pozulmalart xastolorin - 60%-do  xastoliyin - miixtalif
moarhalalinds rast golinir vo oksor hallarda keoskin optik nevritin,
nadir hallarda proqressivlogon bir vo ya iki torofli gdérmo
pozulmalarinin inkisafi ilo xarakterize olunur.

DS =zamani kollo-beyin sinirlorinin  vo beyin kotiiyiiniin
zadalonmo simptomlarina tez-tez rast golinir vo onlar agagidaki kimi
Oziinii gostorir:

- gozilin horoki pozuntulari, xiisusilo uzaqglasdirici sinirin parezi

va niivalorarasi oftalmoplegiya

- mimiki ozalalarin markazi va periferik parezlori

- nistagmin miixtolif tiplori

- trigeminal neyropatiya

- baggicollonmo

- psevdobulbar pozuntular (dizartriya, disfagiya va s.).

Canaq orqanlarmin funksiyalariin pozulmasina DS-nin miixtalif
marhalalarinde xastalorin 80%-da rast golinir. Bu patologiyalar sidik
ifrazinin  pozulmasi (sidik saxlaya bilmomok, sidik ifrazinin
longimasi vo ya hor iki pozuntunun kombinasiyasi); defekasiyanin
pozulmas1 (qobizlik, nadir hallarda nocisi saxlaya bilmomak); cinsi
funksiyanin pozulmast (erektil, eyakulyator disfunksiya, libidonun
enmosi, anorqazmiya) ilo biiruzo verir.

Xastalorin 90%-da neyropsixoloji pozuntular, sindromlar va psixi
pozulmalar askar edilir. Bunlardan tez-tez rast golinoni
asagidakilardir:

- nevrozabanzor olamatlor (astenik, isterik vo isteriyaya bonzor

reaksiyalar, obsessiv pozuntular)
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- affektiv pozuntular (depressiv sindrom va ya eyforiya)

- idrakin enmosi

Nadir hallarda alin simptomatikasinin {stiinliiyii ilo qabariq
demensiya, koskin produktiv psixotik simptomatika (halllsinasiya,
deliriy), koskin bipolyar epizodlar (maniakal-depressiv) miioyyon
edilo bilor. DS-1i xostolordo afaziyaya nadir hallarda rast golinir, o,
kaskin inkisaf edir vo adoton, bir ne¢o hoftoys kecib gedir.

Depressiya vo ozolo zoifliyi ilo olagoesi olmayan “Xronik
yorgunluq sindromu” — ig gabiliyyatinin azalmast vo timumi zoiflik
xostolorin 80%-do askarlanir.

Agri  DS-li xostolorin  tez-tez  rast golinon  (50%)
sikayotlorindondir. ~ Agrilar  koskin/yarimkaskin  (trigeminal
nevralgiya; dilalt1 sinirin nevralgiyasi; tonik ozolo spazmlari;
otraflarda paroksizmal agrilar vo Lermitt sindromu; bas agrisi;
kokciik agrilari; optik nevritlordo periorbital nahiyods agri; sidik
kisosinin bosalmasinin pozulmasi noticosindo qasiq vo qasiqlstii
nahiyado agr1) vo xronik (otraflarin ozolslorindo agrili spazmalar,
dizesteziyalar, likvorodinamik pozuntular zamani xronik bas agrisi,
damar mangoli xronik bas agrilari, kokciik agrilar1 vo s.) ola biler.

Paroksizmal voziyyeotlora xostolorin 25%-da rast golinir vo
psixoemosional gorginlikla, fiziki yiiklonmo, hiperventilyasiya ilo
provokasiya olunan, miixtolif tezliklo tokrarlanan (sutkada 100 vo
daha artiq), qisamiiddatli (bir ne¢o saniyadon 2-3 daqiqoys qgodor)
sensor vo ya motor pozulmalarla xarakterizo olunur. DS zamani
izoloolunmusg vo ya kombinasiya halinda asagidaki simptomlara rast
golmok olar:

- ataksiya

- dizartriya

- basgicallonma

- gbrmo itiliyinin enmosi

- trigeminal nevralgiya

- Lermitt sindromu

- paresteziyalar, dizesteziyalar

- agril tonik spazmlar

- ozolo zoifliyi epizodlari, kegib gedon mono- vo hemiparezlor.

Epileptik tutmalara 5%-o qodor xostolordo rast golinir, ikincili
generalizo olunmug xarakterli olur, nadir hallarda parsial tutmalar
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misahido edilir. 50% hallarda epileptik tutmanin sobabi DS olur,
digor hallarda tutmalar basqa sobabdon yaranir.

DS-nin gedisino goro 3 formasi ayird edilir:

- koskinlogmo vo remissiyalar formast

- ikincili progressivleson forma

- birincili progressivlogon forma

Koskinlosmo vo remissiyalar formasi doqiq tosvir edilon
koskinlogmolor vo remissiya dovriinds proqressivlosmosiz pozulmus
funksiyalarin sonraki tam vo ya hissovi borpa olunmasi ilo gedon
dalgavari gedislo xarakterizo olunur. Xastolorin 80%-ds xastsliyin
erkon morholosinds bu gedis formasi miisahido edilir.

Kaskinlogsma (koskin hamla, ekzaserbasiya) — yeni simptom va ya
simptomlar qrupunun yaranmasi, eloco do xostodo ovvollor olan
simptomlarin xostonin nevroloji statusunun bir aydan az olmayan
dovrda stabillogmoasi vo ya yaxsilagmasindan sonra nazors carpan
pislosmosi ilo xarakterizo olunur. 24 saatdan az olmayan miiddot
davam edon obyektiv nevroloji simptomlarin miisayiot edilmosi
halinda koskinlogsmo haqda notica ¢ixarilir. Koskinlogsmonin miiddoti
24 saatdan 2 aya qodor davam edir. Iki koskinlosmo arasindaki
interval 1 aydan az olmamalidir. Remissiya — nevroloji miiayino
zamani agkarlanan simptomu va ya simptomlarin 1 aydan az olmayan
miiddotdo nozors ¢arpan azalmasi vo ya itmosidir.

Ikincili progressivloson forma — remissiyalarla gedon formanin
nadir kaskinlogmoalor (vo ya koskinlogmasiz) vo stabilizasiya dovrlori
ilo miisayiot olunan nevroloji simptomatikanin yavas-yavas inkisaf
etmosi voziyyetino kegmosi ilo xarakterizo olunur. Ovvallor remissiyali
formasi olan xostolorin 50%-1 ilk on il orzinds bu formaya kegir.

Birincili progressiv forma xostoliyin baslangic dovriindon nadir
stabilizasiya vo miivaqqoti, nazors ¢arpmayan yaxsilasma dovrlari ilo
gedon proqressivlosmo ilo forglonir. Xostolorin 10-15%-do bu forma
miisahido olunur.

Klinik izoloolunmus sindrom (KIS) — MSS-nin bir (monofokal
epizod) vo ya bir ne¢o (multifokal epizod) sobosindo bir
demielinizasiya epizodunun naticasidir. KIS zamani ocaqlar ¢ox vaxt
MSS-nin agagidaki sobalorinds agkarlanir:

- onurga beyni — kdndolon mielit

- gOérmo sinirlori — gérmo sinirinin nevriti (retrobulbar nevrit)
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- beyin kétuyi

KiS DS meyarlarina

tam

cavab

vermir. KIS yalniz

30-70% hallarda DS-ya ¢evrilir. Xastolik, adston, sensor (46%),
vizual (33%), serebellar (30%) vo motor (26%) simptomlar ilo
miisayiat olunur.

Codval 1. KIS-nin forqli xiisusiyyatlori:

KIS novii Olamatlar DS-ya inkisaf edilmasi ehtimah
I Klinik 1 ocagq, MRT-ds an DS-nin inkigaf etmasinin
KIStip 1 . - .
az1 1 asimptom ocaq boyiik ehtimali
et Klinik bir ne¢a ocaq, MRT- | DS-nin inkisaf etmasinin
KIS tip 2 . - .
do on az1 1 asimptom ocaq boyiik ehtimali
Klinik 1 ocag, MRT-da DS-nin nisbatan asagi inkisaf
KiStip3 | norma vo ya asimptom ocaq | riski
yoxdur
Klinik 1 ne¢a ocaq, MSS-nin digor
KiStip4 | MRT-do norma vo ya patologiyalarinn inkar etmok
asimptom ocag yoxdur ticiin sonraki miiayinalor
‘ Klink slamatlar yoxdur, DS diagnozu klinik vo
KiStip5 | MRT-do on azi paraklinik dinamik miisahidalor
1 asimptomatik ocaq asasinda qoyula biler

Diagnostika

DS-nin diagnostikasi asagidakilara osaslanir:

MSS-nin miixtolif sobolorindo vo miixtoalif vaxtlarda (mokana vo
zamana goro disseminasiya) zodslonmo ocaqlarinin inkisafina
dalalat edon uygun klinik slamatlar

24 saatdan ¢ox davam edon vo aralarindaki interval 1 aydan ¢ox
olan nevroloji simptomatikanin kaskin inkisafinin 2 vo daha ¢ox
epizodunun olmasi (bu zaman remissiya vacib deyil)

birincili proqressivloson forma zamani nevroloji pozuntularin
xostoliyin  lap ovvolindon 1 ildon az olmayan zamanda
dayanmadan proqressivlagmasi
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» oxsar klinik monzaroye malik biitiin diger nevroloji xastaliklorin
inkar edilmosi
DS diagnozu ancaq nevroloq torafindon qoyula bilor.
Birinci iki meyarin olmamasi zamanmi 9dlavo miiayino
metodlarindan istifado edilmaolidir:
» OBM-in miiayinasi
» MRT
» torodilmis gébrmo potensiallarinin miiayinosi vo s.

Laborator miiayinalor

DS-li  xostolorin  85%-nin  OBM-do elektroforetik iisulla
oligoklonal dostolor agkar edilir. Homginin OBM-do IgG indeksi
yiiksolmis olur (normada <0,77, DS zamam >1,7). Indeksin duisturu:

IgG indeksi = [IgG OBM/albumin OBM]/[igG serum/albumin
serum]

DS zamani OBM-do ziilalin yiingiil, leykositlorin yiingiil orta
dorocods yiiksolmosi ola bilor. Diferensiasiya mogsadi ilo atipik
klinik tozahiir zamani qanda vit Bjp, antinuklear anticismlor,
antifosfolipid anticismlor, revmatik simaqlar, ECS yoxlanilmalidir.

Instrumental mitiayinalor

MSS-do demielinizasiya ocaqlarin1i  agkar etmok moqsadilo
meydana  ¢ixan  potensiallarin -~ neyrofizioloji  askarlanma
metodlarindan istifado edilir. Bu, oyriliklorin zirve amplitudlarina vo
latentliyinin  doyismoesine goro miivafiq Otlirlicli  sistemlords
(toradilmis gdrmo vo ya somatosensor potensiallar, torodilmis
qusadalgali kotiik potensiallar) zodolonmeni toyin etmoys imkan
verir. Bu zaman gérmo yollari, beyin kotiiyli vo onurga beynindo
impulslarin  6tiirtilmaesinin - subklinik pozuntularim1 qeyde almaq
mumkadndur.

DS zamani an ¢ox istifade edilon diagnostik meyarlar Beynolxalq
ekspert qrupu torofindon 2001-ci ildo toklif edilmis McDonald
meyarlaridir (Cadval 2).

14



Cadval 2. McDonald meyarlari (2010-cu ilda yenidaon baxilmzus)

Klinik manzara

Miiayinalor

2 va ya daha gox
hamlslar 2 va ya daha
¢ox ocagin klinik
olamatloari

Olavo milayinolors ehtiyac yoxdur
(egor MRT olunursa, natico DS-ni inkar etmomolidir)

2 va ya ¢ox homlolor
1 ocagin obyektiv
klinik slamotlori

Asagidaki meyarlarla siibut olunmus “Mokana goro
disseminasiya”: DS zamani tipik 4 zadelonme nahiyasinden
(periventrikulyar, yukstakortikal, infratentorial vo onurga
beyni) ikisindo MRT-do bir vo daha ¢ox T2 ocaq vo ya
MSS-nin digor nahiyasini prosess colb edon ikinci homls

1 homlo Asagidaki meyarlarla siibut olunmus “Zamana goro
2 va ya daha ¢ox disseminasiya”: MRT-do istonilon vaxtda eyni zamanda
ocagin obyektiv klinik |qadoliniy kontrasti toplayan vo toplamayan simptomsuz
olamatlori ocaqglarin olmast va ya birinci MRT-don sonra keg¢mis
vaxtdan asili olmayaraq, tokrar MRT zaman yeni T2 va/va
ya gadoliniy kontrasti toplayan ocaqlarin agkar olunmasi vo
ya tokrar hamlanin gozlonilmasi
1 hamla “Mokana goro disseminasiya” vo ‘“Zamana goro
1 ocagin obyektiv disseminasiya’nin - tosdiqlonmasi: “Mokana  gors
klinik slamatlori disseminasiya”ya DS zamam tipik dord zodolonma
(klinik izoloolunmus |nahiyasinden (periventrikulyar, yukstakortikal, infra-

sindrom)

tentorial vo onurga beyni) ikisinde MRT-da bir vo daha ¢ox
T2 ocaq vo ya MSS-nin digor nahiyosinin proseso colb
edilmosini gbstoran ocagin askar edilmasi va ikinci hamlonin
gbzlonilmosi, “Zamana goro disseminasiya”ya iso MRT-do
eyni zamanda gadoliniy kontrasti toplayan vo toplamayan
simptomsuz ocaglarin olmasi vo ya birinci MRT-don sonra
ke¢mis vaxtdan asili olmayaraq, tokrar MRT zamani yeni T2
vo/va ya qadoliniy kontrasti toplayan ocaqlarin askar
edilmasi va ikinci homlonin g6zlonilmasi hallari aiddir.

DS haqda siibha
yaradan nevroloji
simptomlarin tadricon
progressivlogmasi
(birincili
progressivloson gedis)

1 il arzinds xastaliyin proqressivlosmasi (retrospektiv vo ya

prospektiv miioyyonlosdirilmig) vo asagidaki 3 meyardan

2-nin olmasi:

1.Bas beyindo “Mokana goro disseminasiyanin” siibut
olunmast, yoni DS zamani tipik zodolonmos nahiyslorinds
(periventrikulyar, yukstakortikal, infratentorial) MRT-do
bir va daha ¢ox T2 ocaq

2.0nurga beyninds “Mokana goro disseminasiyanin” siibut
olunmasi, yoni onurga beyninin MRT-do iki vo ya daha
¢ox T2 ocaqlarin agkarlanmasi

3. OBM-in miiayinasi zamani miisbat naticalar (izoelektrik
fokuslandirma zamani oliqoklonal zolaglarin askar-
lanmas1 vo/va ya IgG indeksinin artmasi)
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Diferensial diagnostika

Xostoliyin baslangic morhoalosindo DS-nin klinik monzarasindo
polimorfizmin olmasi onu bir sira xastaliklor ilo diferensiasiyasini
cotinlogdirir. DS-nin diferensial diagnozu asagidaki xostoliklorlo
aparilmalidir:

- Koskin daginiq ensefalomielit

- Beyin kétiiyiiniin sislori

- Morkazi pontin mielinolizi

- Essensial tremor

- Hemifasial spazma

- 1IV-lo bagl MSS agirlasmalar

- Progressiv multifokal leykoensefalopatiya

- Irsi metabolik xostoliklor

- Laym xostoliyi

- Lizosomal toplanma xastaliklori

- MELAS

- Miokimiya

- Paraneoplastik ensefalomielit

- Persistent idiopatik iiz agrilari

- Yan amiotrofik skleroz

- Onurga beyni infarkti

KiS-lor zamam diferensial diagnostika

izolaolunmus kétiik zodalonmasi zamam diferensial diagnostikanin ALQORITMI
(Miller D.H., 2008, dayisikliklarla)

| Katiiyiin izoloolunmus zodalonmasi |

v v

DS (g tipik DS Ugiin tipik olmayan

(niivearasi oftalmoplegiya, VI sinirin (lap keskin baslanma, damar hévzalorinin
iflici, goxocaqli zodolonma) zodoalonmasi, remissiyalarin olmamasi,
v qizdirma, minengeal simptomlar)
| Bag beyin MRT miiayinasi |

* \ 4

@ MRT digor Giiman edilon diagnozlar

xastaliyi gostarir Digar xostoliklor

Demielinizasiya

ocaqlari A\ 4
\ 4 v MRT, OBM-in miiayinosi,
Asag1 DS Yiiksak DS riski neyrofizioloji va seroloji
riski (20%) (60-90%) todqiqatlar
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izolaolunmus onurga beyni zadalonmasi zamam
diferensial diagnostikamin ALQORITMI
(Miller D.H., 2008, doyisikliklorls)

| Onurga beyninin izoldolunmus zodalonmasi |

l

v

DS ugln tipik
(saat, giin arzinds inkisaf, hissovi
kondolon zad, izoloolunmus hissiyyat
pozuntulari, sldo deafferensiya,
Lermitt sindromu, spontan remissiya)

DS Ugtin tipik olmayan
(lap koskin baslanma vo ya yavas
proqgressivlosma, hissiyyat pozuntu-
larmin doqiq soviyyasi, kokciik agrisi,
arefleksiya, remissiyalarin olmamast)

v
Bas beynin MRT miiayinosi |

\4 \ 4

Norma MRT digor
xastoliyi gostorir
A\ 4
Demielinizasiya
ocaglari
v v
Asagt DS riski Yiiksok DS riski
(20%) (60-90%)

v

Digor miimkiin
diagnozun baxilmasi
vacibdir

\4

MRT, OBM-in
miiayinasi, neyrofizioloji
va seroloji todgiqatlar

Optik nevrit zaman diferensial diagnostikanin
ALQORITMI
(Miller D.H., 2008, dayisikliklorls)

| Retrobulbar nevrit (optik nevrit) |

v

v

DS Ugtin tipik
(gormonin bir torofli itmosi, agr1,
g0rmo siniri diskinin orta tozahiirli
6demi, 2 hafto sonra gérmo
pozuntusu proqressivlasmir)

DS d¢n tipik olmayan
(agr1 yoxdur, tor gisa eksudati, tor
qisada hemorragiyalar, gormo siniri
diskinin gabariq 6demi, 1 ay sonra
gormoanin ikitorafli itmasi)

v

| Bas beyin MRT miiayinasi |

v v

Norma Demielinizasiya
¢ ocagqlari
Asagt DS riski Yiiksok DS riski
(20%) (60-90%)
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Giiman edilon diaqnozlar
Digor xastoliklor

\ 4

MRT, OBM-in
milayinasi, neyrofizioloji




Daginiq skleroz diaqnozu gliman edilon vaxtda bu haqda xostayo,
onun hoddindon artiq hossas oldugu hallar istisna olmagla, malumat
vermok lazimdir (C). Xostolik haqqinda informasiyanin ¢ap
materiallar1 soklindo verilmasi daha moagsadouygundur (A). Yaxsi
olar ki, xostonin diaqnozu tesdiglonondon sonra ona, ilk alti ay
miiddotindo, daginiq sklerozun biitiin aspektlorini ohato edon
maariflondirms proqraminda istirak etmok imkani yaradilsin.

Kaskin epizodlarin diagnostikasi

Koskin epizod vo yaxud koskinlosmo DS-li xostodo 24 saatdan
cox ¢okon nevroloji hadisodir. Cox gliman ki, bu hadisslor MSS-do
bas veran koskin iltihabi prosesin naticasindo amals golir. Buna goro
do iltihab oleyhino miialico aparilir. Koskinlogsma, adoton, iki spesifik
sindrom ilo 6ziinii biiruzs verir: optik nevrit vo kdndslon mielit. Hor
ikisi xiisusi shomiyyot ona gors kasb edir ki:

» bunlar ¢cox vaxt xastaliyin ilkin alamati olur
» bu sindrom olan xastolorin ancaq bir qisminds golocokdo daginiq
skleroz omals golir.

DS-1i  xostonin vaziyyotindo miisahido olunan doyisikliyin
demielinizasiya epizodu ilo slagsli olub olmamasinin ayird edilmasi
ona goro vacibdir ki, mialico miioyyon edilmoalidir, pasiyentin
profilaktik miialico kursuna olan chtiyact miiayyonlogdirilmalidir vo
movcud nevroloji  funksiyanin pozulmasit ilo olagodar digor
miialiconin toyin edilmosini tolob edon basqa sobab aragdirilmalidir.
Bununla yanasi, gqeyd etmok lazimdir ki, koskinlosmonin
miuoyyanlosdirilmasi va diagnostikasi o qodar do asan deyil, ¢iinki:

» MRT ilo agkar olunan yeni ocaglarin bir ¢ox hallarda heg¢ bir
klinik olamati olmur

» tosadiif edilon qrip vo ya digor hallar da nevroloji pozuntulara
sobab ola biler

Optik nevrit

Optik nevrit gérmo sinirinin koskin demielinlogmasidir. Cox
hallarda DS ilk dofo optik nevrit ilo tozahiir edir. Bozi hallarda optik
nevritin hamlasi simptomsuz olur. Digor hallarda iss o, goz astrafinda
olan agrilar vo gérma qabiliyyatinin yayginliq, ronglorin ¢atin ayird
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edilmosi kimi pozuntusu ilo miisahido olunur. Hor bir agn ilo
miisahido olunan, ya olmayan gormo problemi olan pasiyent
oftalmoloqun miiayinosindon ke¢molidir. Basqa sobobi olmayan
optik nevrit diagnozu miioyyon edilirso vo pasiyentdo DS ehtimali
varsa, bunu pasiyentlo miizakiro etmok vo pasiyenti nevrologa
gondormok lazimdir.

Kondoalon mielit

Kondslon mielit nisboton qisa miiddotdo (bir ne¢o saatdan bir
ne¢d giino kimi) baglayan onurga beyninin miioyyon saviyyasi ilo
bagli olan va struktur doyisikliyi (masalon, disk yirtig1) ilo miisahido
olunmayan sidik kisssine vo bagirsaq funksiyasina nozaratin
pozulmasi ilo miisahido edilon motor vo sensor pozuntulardir. Bu
DS-nin ilk tozahiirii ola bilor, amma bels pasiyentlarin {igdo birinde
golocokds heg bir homlo miisahido olunmur. Onurga beyninin koskin
disfunksiyasi olan hor bir soxs tocili surotdo miiayinodon kegmolidir,
clinki onda corrahi omoliyyati1 tolob edon kompressiv zodslonmo ola
bilor.

Kaskin epizodlarin medikamentoz miialicasi

Disstress yaradan har bir simptomla kaskin epizodu (o ciimladon
optik nevriti) olan vo ya horokatlorin mohdudlagsmasi artan xostoyo
yiikksok dozada kortikosteroidlorlo miialico toklif edilmalidir.
Horokotlorin mohdudlagmasi dedikds sadoco yerimok deyil, yatagda
harokatlor, yatagdan qalxmaq, stula oturmaq veo ondan durmagq,
pillokonlori qalxib-diismok, ictimai nogliyyatdan istifado etmok,
xlisusi alotlorin istifadosi (masalon, agac, olillor {iciin tokorli kreslo)
do nozordon kegirilmolidir. Bura timumi davamliliq da daxil edilo
bilor.

Kurs miialicosini koskinlosmo oldugda miimkiin qodor tez
baslamaq lazimdir vo asagida gostorilon alternativ sxem ilo
aparilmalidir:

» Venadaxili metilprednizolon, giinde 500 mqg-1 g, bes giin arzindo (A)

Vo ya
» Peroral metilprednizolon 500 mg-2 g, 3-5 giin arzinds (A)

19



Belo miialiconin herpes simplex, herpes zoster, topuqlarin siddatli
O0demi, bud siimiiyliniin boynunun smnigi, koskin hoyacan, dorin
depressiya, cokinin artmasi, 6dem, qastrO-intestinal vo psixoloji
simptomlar, qanda sokorin artmasi, infeksiya vo gan tozyiqinin
artmas1 kimi yan tosirlori ola bilar.

Kortikosteroidlori toyin etmazdon avval xastoys onlarin miimkiin
olan yan tosirlori vo faydasi barods aydin molumat verilmalidir.
Kortikosteroidlorlo miialico kursu ildo {i¢ dofodon artiq vo ya kurs
miuddati 3 haftadon artiq olmamalidir.

DS-1i xostodo gofloton digor insanlardan asililigin artmasi olan
hallarda:

» xostoyo dostok vermok vo onu soxsi qullug ilo tomin etmok
lazimdir (D)

» onu ixtisaslasdirilmis nevroloji reabilitasiya xidmati gOstoron
muiassisaya gondarmok lazimdir. Gondarilmasinin  zoruriliyi
vaxtinda nozoro alinmalidir vo reabilitasiya Xidmoti lazim
oldugda medikamentoz mualics ils paralel olaraq aparilmalidir (A)

Linol tursusunun giinda 17-23 g qabul edilmasi DS xastaliyinin
progressivlasmasini  langids bilir vo ona gora do xastalorin
giindalik rasionuna bu tursu ilo> zongin olan giinabaxan va
qargidali yaglarinin alava edilmasi tovsiya olunur.

Kaskin epizodlarin miialicasinds bir qayda kimi diger dermanlar
istifado olunmamalidir. Istisna hallarda asagida gostorilon sortlor ilo
digor miialica ilo yanagmalar da istifado edilo bilor (A):

» Pasiyentlo hortorafli, o climladan risklor haqqinda miizakirolordon
sonra

» Rosmi planlagdirilmig, mitoxossislor torofindon  aparilan
miistosna olaraq rondomizs edilon vo ya digor prospektiv
todgigatin ¢orcivosindo asagida gostorilon miialico:

Azatioprin

Mitoxantron

Venadaxili immunoglobulin

Plazmaferez plazmanin doyisilmasi ilo

NOvbolonon (4 ayhq) qisa (1-9 giinliikk) yiiksok dozada

metilprednizolon kurslari
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» Asagida gostorilon miialico novlori istifads edilmomalidir (A):

Siklofosfamid

Virus aleyhina dormanlar (masalan, asiklovir)
Kladribin

Kortikosteroidlorlo uzunmiiddotli miialico
Hiperbarik oksigenasiya

Linomid

Badonin timumi sualandirilmasi

Mielin asasli protein (har hanst)

Normal insan immunoglobulini DS-nin koskinlogmalarinin
tezliyinin vo qabarighiginin azaldilmasi vo xastonin olilliyinin
progressivlogsmoasinin longidilmasi iigiin maslohat goriilo bilor (B).
Adaton, preparat pasiyentlor torofindon yaxsi monimsonilir.

ASANANENENENENAN

Reabilitasiya, funksional va sosial aktivliyin saxlanmasi

Xostolora zokomoleyhino immunizasiya maslohot goriiliir (C).
DS-li xostolora lazim olan istonilon peyvendlor yeridilo bilar (C).
Hamilo olmaq istoyon DS-li xostolorin nozorino ¢atdirmaq lazimdir
ki, hamilolik dovriindo koskinlosmonin riski azalir (C), dogusdan
sonra iso miloyyon miiddst orzindo bir godor azalir. Dogus vaxti
istonilon analgeziya novii ehtiyat edilmodon istifads edilo bilar (C).
DS-1i xostoloro corrahi omoliyyat lazim oldugda onu istonilon
analgeziya novii ilo ehtiyat edilmadon hayata kegirmak olar (B).

Reabilitasiya mosalolori diagnoz tosdiq edilon vaxtdan nozordon
kegirilmalidir. Bu, xiisusilo harokotlorde har hansi mahdudiyyat olan
hallara aiddir. Xostoliyin progressivlosmosi DS-1i  xostolorin
hamisinda yaranmir, amma bas verdiyi hallarda ilk ndvbadas is, aktiv
asudo horokotlori pozulur. DS-li xastonin aktivliyini pozan yeni
olamotlor yarandiqda, asagida gostorilon suallara cavablar axtarmagla
onlarin ola bilacak sobablorini nozordon kegirmak lazimdir (D):

» Bu basqa bir xostoliyin noticosinda bas verir?

» Bu tosadiifi omalos golon bir infeksiyanin naticosidir?

» Bu DS-nin kaskinlogmosidir?

» Bu DS-nin tadricon progressiviogsmasinin slamotloridir?

Sobobi miioyyonlogdirib miialiconin aparilmasindan sonra da
mohdudiyyotlor aradan gotiiriilmiirso, xosto nevroloji  olilliyik
sahosinda tacriibesi olan multidissiplinar komanda torafinden
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nozordon  kecirilmolidir  vo  ona  reabilitasiya  proqrami

mioyyanlosdirilmali va tatbiq edilmalidir (A).

Reabilitasiya proqrami 6zlinds asagidakilar1 comlogdirmalidir:

» Sobobi beyin zadslonmolori olan har hansit bir simptomlarin
mualicosi (masalon, zaiflik, yorgunluq, spastiklik, ataksiya,
hissiyyat pozuntusu, 6ziinainamin azalmasi)

» Miioyyen aktivliklorin/mosqlerin tayin edilmasi (masalon, gozinti,
yiik dasima, tokorli kreslodan istifado, pillokonlorlo galxma)

» Miivafiq alotlorlo tomin edilmo (vo onlarin istifado edilmosinin
Oyradilmosi), lazim oldugda pasiyentlorin digor soxsdon
asililigin1 azaltmagq tgiin otraf miihitde doyisikliklorin edilmasi

» Digor soxsloro xostoys toyin edilon horokotlorin  hoyata
kecirilmosindo yardim gostormosinin  dyradilmosi  (gozmok,
pillokonlori qalxmag-diismok, yatagda horokot etmok)

» Progressivlogmonin monitoringi vo qarsiya qoyulan mogsodo
catmanin qiymatlondirilmosi
Yerisi barpa etmok ii¢iin fizioterapiyadan istifado edilmolidir (A).

Sidik kisasi funksiyasinin pozulmasi DS-li xostolorin on ¢ox yayilmis

problemlarindondir. DS-1i xastalorin onurga beyninds olan zadolor

sidik kisosinin funksiyasiin miixtolif pozuntularina sobab ola bilor:

» Imperativ cagirislar — gofloton sidiys getmok istoyi

» Tezlik — giindo sokkiz dofodon artiq tualeto getmok ehtiyact

» Qotiyyatsizlik — sidik kisasinin bosaldilmasinda ¢atinlik

» Yubatma - sidik kisasinin bosalmamasi hissiyyati
Pasiyentlorin  ¢oxunda yuxarida gdstorilon pozuntularin

kombinasiyasi bag verir.

Geco sidik saxlamama va ya giin orzinds sidiysgetmo saylarinin
azaldilmasina ehtiyac olduqda (mosolon, soyahoto ¢ixan zamani)
desmopressin istifadosi maslohat goriiliir (B). Preparat 100-400 mq
peroral vo ya 10-40 mq intranazal qobul edilir. ©gor bir hafto orzindo
miualicoys baxmayaraq sidik problemlori qalirsa, xastoys c¢anaq
dibinin elektrik stimulyasiyasindan (B) sonra ¢anaq dibi azalalorini
mohkamlondiran magqlor toyin edilmolidir (A). Bozi hallarda sidik
kisasina botulin toksini yeridila bilar.

Xostoliyin siiratli progressivlosmasi zamani immunmodulyatorlarla
(beta-interferonlar) vo qliikokortikosteroidlorlo miialiconin effekti
olmadiqda, koskinlogmalorin  tezliyinin vo  agirlagsmalarinin
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azaldilmasi vo xostoliyin proqressivlosma siiratinin longidilmasi
mogsadi ilo sitostatiklor istifado edilir. On effektli preparat
mitoksantron hesab edilir (B). Preparat 12mg/m? dozasinda toyin
edilir. Nozords saxlamaq lazimdir ki, o kardiotoksikdir v iki ildon
artiq istifado olunmamalidir.

Avadanhgq, adaptasiyalar va soxsi dostoklonma

Aktivliyi pozulan hor DS-li xosto onun otraf miihitinin
yaxsilagdirilmast vo miistoqilliyinin artmasi mogsadilo nevroloji
reabilitasiya xidmati torafindon miiayine olunmalidir.

Yorgunlugun sabobi dorin depressiya, pozulmus yuxu, Xronik
agrilar, qidalanmanin pozulmasi ola bilor. Hal-hazirda yorgunlugun
garsisini almagq {i¢iin rutin olaraq miialico toyin edilmir, lakin xastolor
bilmolidirlor ki, amantadinin giindo 200 mq dozasinda qobulu
yorgunlugu bir qadar azalda bilor (A).

DS-1i xostolora sidik yollarinin infeksiyasinin profilaktikasi
mogsadils antibiotiklor toyin edilmomalidir (A). Ogor DS-li xastods
yeni sidik trakti simptomlar1 amalo golirss vo ya hazirki simptomlar
gorginlosirsa, horarati yiiksolirso, infeksiyani tosdiq edon miiayinolor
aparilmali vo miivafiq antibiotik toyin edilmolidir (A). Lazim
oldugda sidik kisasinin kateterlondirilmosindon istifado olmalidir,
amma sidik kisasini yumaq moagsadilo mayelor ora yeridilmomalidir (A).

DS-nin tozahiirlori, homg¢inin bagirsaq problemlari do ola bilar, o
climlodon imperativ cagirislar, defekasiya akti zamani agrilar,
gobizlik, nocisi saxlaya bilmomok. Qabizliyi olan xastolora mayenin
coxicmasi, miivafiq pohriz toklif edilir, lazzim olduqda laksativler
toyin edilir, sam vo ya imalo do istifads edilo bilar.

Z,iflik va iirok damarlarimin saglamhg

Horokot zoifliyi olan xostolors onlarin ozolo giiciiniin  vo
dozlimliyiiniin artirtlmast {iglin uygun olan masqlor, o ciimladon
aerobika toklif olunur (B).

Spazmalara meyllilik vo spazmalar

Spazma oldugu hallarda onlar1 toérodon vo ya giiclondiron sado
faktorlar askar olunmali vo miialico edilmalidir. Spazmalar xostoni
cox narahat etdikdo onlarin mialicosi {i¢iin baklofen vo ya
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qabapentin istifado edilo bilor (A). Bu preparatlarin kifayot qodor
tosiri olmadiqda vo ya yan tosirlori oldugda tizanidin (A) vo ya
diazepam toyin edils bilar.

Daha sado miialica effektli olmadigi hallarda intratekal baklofen (A)
yeridila bilar.

Oynagqlarda kontrakturalar

Giindolik aktivliyi mshdudlasdiran zsiflik vo spazmalar olduqda
oynaqlarda kontraktura omolo golo bilor. Plastik tokmo (qgolib) tisulu
ilo hazirlanmig formalarla uzunmiiddotli dartilman1 tomin edon
Xususi barpaetmos yanagmalari istifado etmoak moagsadouygundur (D).

Ataksiya vd tremor

Ataksiya vo tremor olan xostolordo medikamentoz miialico vo
digor miialico tsullar1 effektiv olmadigi hallarda neyrocoarrahiyyo
omoliyyat1 nozordon kegirilmoli vo bu zaman xostoyo osas risklor vo
faydalar haqqinda tam molumat verilmalidir.

Hissiyyat pozuntular:

Aktivliyin mohdudlagmasi ilo {izloson vo bunun basqa sobabi
olmayan hor DS-li xosto sensor pozuntulara gors miiayine
olunmalidir. Aktivliyin mohdudlagsmasina sensor pozuntular sabab
oldugda miivafiq avadanliglar vo maslohatlor verilmalidir.

Vizual problemlor

Oxumaq vo ya televizora baxmaqda ¢otinlik ¢okmok DS-li
xastolorda kifayat qodor yayilmig haidir. Buna miivafiq eynoklarin
olmamasindan basqa sobab goézlorin horokatini idars etmokds olan
cotinlikdir. Optik nevrito goros gorme funksiyasinin pozulmasi ¢ox
nadir hallarda olur. Adi 6l¢iido ¢ap materiallarinin oxunmasinda vo
televiziya veriliglorinin izlonilmosindo ¢otinlik ¢okon DS-li xasto
diizglin eynoklorin secilmosi lg¢lin optometriyadan ke¢cmolidir.
Eynoklorin istifadesine baxmayaraq goérme ¢atinliyi davam edarsa,
xosto oftalmoloji klinikada miiayinodon kegmalidir. Xostodo nistagm
oldugda qisamiiddotli peroral gqabapentin ilo mialico aparmaq
lazimdir.
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Agn
Agn bilavasita sinir sisteminin zodolonmasi (nevropatik agri), ya

da horokatlorin azalmasi ilo bagli ozolo-skelet problemlori ilo
olagodar ola bilar.

9z3la-skelet agrilan

Ozolo-skelet agrilari olan xostolordo miialicovi bodon torbiyosi
miitoxassislorinin yardimi ilo yerino yetirilon passiv harokatlor,
miixtolif idman g¢alismalar1 vo digor prosedurlar faydali ola bilor.
Belo todbirlor effektiv olmadigi hallarda xastoys transkutan sinir
stimulyasiyas1 vo ya antidepressantlar toyin etmok olar (A). Ozalo-
skelet agrist olan xostolordo wultrases, asagi dorocoli lazer,
antikonvulsantlar agrilarin miialicosi ti¢lin rutin olaraq istifado
edilmomalidir (A). Xostonin siiuru aktiv istirak etmoyo imkan veran
hallarda koqnitiv davranig terapiyasi vo mental tosovviir miialico
metodlart toklif oluna bilar (A).

Neyropatik agrilar

Neyropatik agrilar koskin vo ¢ox hallarda sancma xarakteri
dastyir. Istonilon agrili hiperhossasliq oldugda karbamazepin vo ya
gabapentin kimi antikonvulsantlar toyin edilir (A).

Kognitiv pozuntular

DS-1i xastolorin toxminon yarisinda qavrama qabiliyyati azalir.
Xostonin tibbi qorarlarin gobul edilmasindo istiraki tolob olunduqda
onun gorarverabilma qabiliyyati ds nazors alinmalidir.

Emosiyanalhq

DS-1i xostolor bozi hallarda minimal ssbabdon aglamagi vo
giilmoyi vo emosiyalarini idaro etmokdo ¢otinlik ¢okdiklorini geyd
edirlor. Bunlar xostodo disstress voziyysti yaradirsa, trisiklik
antidepressantlar toyin edils bilar (B).

Depressiya

Depressiya yaranan hallarda DS-1i xastonin psixoloji miialicasi
aparilmalidir (A).
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Hoayacan, narahathq

Hoyocan kegiron DS-li  pasiyentlorin  psixoloji miialicosi
aparilmalidir (A).

Udqunmanin pozulmasi

Disfagiya yemoklorin vo mayelarin nofas borusuna va agciyorlora
diismoasi ilo naticolono, bu iso ciddi agirlagsmalara sobob ola bilor.
Belo pasiyentlora onlar1 qidalandirmaq ticlin perkutan endoskopik
qastrostomiyanin (PEQ) qoyulmasi lazim ola bilor. PEQ-i olan
pasiyent evo yazilmazdan ovvoal ona qullug edonlor xostonin
gidalandirmasi barads atrafli tolimatlandirilmalidirlar (A).

Nitg pozuntulan

Nitq pozulmalar1 olan DS-li pasiyentlor miivafiq miitoxossiso —
logopeda gostorilmalidirlor (B). Yeri goldikdo xostoys isaralorlo
fikrini bildirmak lazim olur.

Cinsi disfunksiya

DS xostonin normal cinsi fiziologiyasina monfi tosir edo bilir.
Davamli erektil disfunksiyast olan kigilora 25-100 mqg dozada
sildenafil toyin edils bilar (A).

DS qgadin xostolordo ehtirasin, lubrikasiyanin vo ya
anorqazmiyanin omolo golmasino sobob ola bilor. Bunlarin osasinda
duran spesifik faktorlar1 axtarmaq lazimdir. Belo faktorlar
depressiya, hoyacan, damar xostoliklori, sokorli diabet ola bilor.

Yataq yaralar

Yataq yaralar1 horokoti mohdudlagmis yataqgda olan xostolordo
omolo golon kicik zodolordon baglamis boyiik 6l¢iido yaranan vo
dorinliyi siimiiyo godor olan yaralardir. Belo yaralar sagaltmaq ¢otin
olur vo onlarin garsisinin alinmasi iiciin vaxtinda miivafiq todbirlor
gorilmolidir.

Yaralarin profilaktikasi ti¢iin xastoni xiisusi dogoklo tomin etmak (A)
vo onu yataqda miitomadi olaraq ¢evirmok lazimdir. Hor yataq yarasi
omalo golon xostoni xiisusi havalanmani tomin edon yataqda
uzandirmaq lazimdir (A), yaralarin miivafiq miialicasi aparilmalidir.
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Olavo miialicalar

DS-1i xostoloro asagida gostorilonlor faydali ola bilor, amma
onlar1 tokidlo maslohot goérmok {igiin halo kifayat qodar siibutlar
yoxdur (A):

» Refleksoretapiya vo masaj
Baliq yaginin gobul edilmasi
Magnitoterapiya
Elektroterapiya

Horokotlilik

Tay ¢i Usulunda gimnastika
Multimodal terapiya

vVvVvyyVvyyVvyy
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Idlava 1
Yaxs1 qurulmus iinsiyyatin asas qaydalarn

Istonilon vaxt pasiyent ilo {insiyyato girarok tibb iscilori asagidaki

qaydalara riayst etmolidirlor:

» Unsiyyotdo olmaq iigiin miivafiq miihitin yaradilmasi, adoton,
aidiyysti olmayanlarin yaninda deyil, sakit yerdo

» Xostonin istoyi vo ya raziligl ilo miiayino zamani onun ailo
lizviinlin va ya tolobolorin istiraki

» Pasiyentin xostolik haqqinda ne bildiyini, golocokde onu no
gozlodiyini sorusa bilmosi

» Pasiyentdon xostoliyi haqda no cilir informasiyant bilmok
istadiyini sorusa bilmasi

» Pasiyento verilon informasiyanin miisbot vo meonfi tosir
edocayinin qiymatlondirilmosi

» Pasiyentin  modoniyyatinin  vo  basa  diismok/Oyronmok
gabiliyyatinin nozors alinmasi

» Hor hanst bir miialiconin se¢iminds giiman edilon naticaler,
miisbot tosirlor vo risklor barads aydin molumat verilmosi

» Informasiyanin méhkomlondirilmasi iiciin miixtolif vasitolorden
istifado edilmosi (cap materiallarinin verilmosi, tokrar golisdo
tokrarlamasi, miixtolif adamlarin vasitosi ilo, masolon, tibb
bacisinin, xastoya ¢atdirmasi)

» Xostonin diger informasiya menbalarine yonaldilmasi

» Xostoyo emosional dostok verilmasi

» Xostoya verilon informasiyanin geyd edilmosi. Vaxt kegdikco
ayri-ayrt zamanda verilon informasiyalarin bir-birino uygun
olmasi

Pasiyentdon toplanan malumat

Xostodon har golisinde asagida gosterilon amillor haqda
sorugsmaga ehtiyac yoxdur. Bu siyahi sadoco xostonin {izlogo bilocoyi
problemlorin siyahisidir va yeri goldikdo bunlar haqda sorusmaq
lazzim olacag. Suala miisbot cavab oldugda tofsilatlar
miioyyonlosdirmok ii¢lin digor suallar da verilocok.
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Aciq sualdan baslamaq moslohot goriiliir: “Axirinct galiginizdon
sonra sizin hor hansi bir harakatinizdo mohdudiyyat va ya onun
miimkiin olmamasini geyd edirsinizmi?”’

Sonra iso, xiisusilo birinci agiq suala monfi cavab olduqda,
birbasa asagida gostorilon suallardan secib xostodon sorusmaq
lazimdir: “Siz arzu etdiyiniz hacmda bunlart eda bilirsinizmi?

» Is, oxumag, digor peso foaliyyati

Asudos vaxtin kegirilmasi

Ailo vazifalori

Ev islori

Gozmok

Bazarliq

Tualetdon istifado edilmosi

otraf miihitin idaro edilmosi: gapinin agilib baglanmasi, isigin
yandirilib sondiiriilmasi, telefondan istifade edilmasi

Hor-hans1 bir mohdudiyyot oldugda onu térodon soboblori
miioyyonlosdirmok lazimdir

vVvVvvyvVyYVYyYVYyYy

Umumi pislosmo

Situasiyadan asili olaraq asagida gostorilon pislogsmolor haqda
Oyronin: “Axirinct galiginizdon sonra hor hanst problem amalo
galibmi? ”:

» yorgunluq, davamsizliq

nitqde/iinsiyyatda ¢atinlik

balans1 saxlamagq, yixilmaq

¢eynoyib udmaq

bodon ¢okisinin geyri-iradali doyismosi

agrilar, agril hissiyyatlar

sidik kisosi vo bagirsagin funksiyalarini idars etmok
harokatlori idara etmok

gormo vo gozlorlo bagli digor problemlor
fikirlosmoak, yadda saxlamaq

ohvali-ruhiyya

cinsi funksiya — partnyoru ilo slagalor/miinasibatlor
basqgalari ilo linsiyyot

VVVVVVVVYVVYYVYYY
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Olava 2

Xastonin razihigi il alternativ miialiconin aparilmas ii¢iin
uygunluq

Asagida gostorilon 4 sort ilo koskinlogmo-remissiyalar formasi
olan DS-li xastolars interferon beta ilo miialico aparila bilor:

100 m mosafoni kdmoksiz gozo bilir

son 2 il orzindo xastoliyin az1 2 dofo koskinlogsmasi bag verib

yas1 18 vo ya daha artiqdir

dormanin istifadasi {igiin oks-gdstarislor yoxdur

Asagida gostorilon 4 gort ilo kaskinlogmo-remissiya formasi olan
DS-li xastalara qlatiramer asetat ilo miialico aparila bilor

100 m mosafoni kdmoksiz goza bilir

son 2 il arzindo xastaliyin azi 2 dafo koskinlogmasi bag verib

yasi 18 vo ya daha artiqdir

dormanin istifadasi {iglin oks-gdstarislor yoxdur

Ikincili progressivloson forma olan DS-li xostolori asagida
gostarilon sortlar ilo interferon beta ilo miialica aparila bilor

he¢ olmasa, 10 m moasafani bagqasinin komayi ilo gozo bilir

son 2 il orzindo xastoliyin az1 2 dofa koskinlogsmasi bag verib
todricon proqressivloson xostaliya goro son 2 il arzindo olilliyindo
minimal artma bas verib

yas1 18 vo ya daha artiqdir

dormanin istifadasi {iglin oks-gdstarislor yoxdur

Interferon beta miialicosi toklif olunan soxslorlo ovvolcodon
mialiconin dayandirilmas: meyarlari razilagdirilmalidir

doziilmaz olava tosirlor

hamilalik vo ya hamile olmaq arzusu

12 ay oarzindo alilliys sobab olan iki koskinlosma

6 ay orzindo olilliyin artmast ilo miisahido edilon ikincili
progressivlosmao

6 aydan cox davam edon komoksiz vo ya komok ilo gozmo
qabiliyyatin itirilmosi
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Qlatiramer asetat ilo miialico toklif olunan soxslorlo ovvolcodon
miialiconin dayandirilmasi meyarlari razilasdirilmalidir

doziilmoz olavo tosirlor

hamilolik vo ya hamils olmaq arzusu

12 ay arzinds alilliya sabab olan iki kaskinlogmo

Ikincili progressivlosmonin yaranmasi

6 aydan cox davam edon komoksiz vo ya komok ilo gozmo
gabiliyyatin itirilmosi

31



Olava 3

DS zamam hayat faaliyyatinin mohdudlasmasinmin genis skalasi

(Kurtzke Expanded Disability Status Scale)
Xastoliyin agirliq doracasini giymatlondirmak Ggln istifads edilir:

0.0

Nevroloji ¢atismazliq yoxdur

1.0

Bir funksional sistemds (FS) hoyat faaliyyatininin mshdudlagmasi
olmayan minimal nevroloji simptomlar (birinci doraco)

1.5

Birdon artiq FS-do minimal nevroloji slamatlar (birinci daraca)

2.0

Bir FS-da yiingiil mohdudlagma (ikinci daraco)

2.5

Iki FS-do yiingiil mohdudlasma (ikinci doroco)

3.0

Bir FS-do zoif mohdudlasma (iigincii deraca) vo ya ti¢ vo ya dord
FS-ds yiingiil mshdudlagma (ikinci dorace). Yerimok gabiliyyati tam
saxlanmisdir.

3.5

Bir FS-do zoif mohdudlasma (ii¢iincii doraca) vo olavs iki-l¢ FS-do
ylingiil mohdudlasma (ikinci doraco) vo ya iki FS-do zoif
mohdudlasma ({igiincii doraco) va ya bes FS-do ylingiil mohdudlagma
(ikinci daraca) yerimak gabiliyyati tam saxlanmusdir.

4.0

Basqasinin  kdmoyi olmadan gozs bilir, 6ziine xidmat etmoklo
dayanmadan 500 metr gedo bilir, giin orzindo 12 saat giindalik
aktivliyo malik olur, bir FS-do nisboton aydin nezors carpan
mahdudlasma (dordiincii deraca) vo ya bir ne¢o FS-do asag1 doracali
mohdudlasma.

4.5

Bagqasinin kdmoayi olmadan gozo bilir, dayanmadan 300 metr geds
bilir, giinlin oksar hissasini gaza bilar, biitiin giinii isloys bilar, lakin
aktivlik bir godar mohdudlagmisdir va ya basqasinin minimal kdmayi
lazzimdir, bir FS-do nisboton aydin nozora carpan mohdudlagsma
(dordiincii doraco) va ya bir neco FS-do agagi doracoli mohdudlagma.

5.0

Basqasinin komoyi olmadan gozs bilir, dayanmadan 200 metr geds
bilir, glndolik aktivliyi mohdudlasmisdir, bir FS-do hoyat
foaliyyetinin aydin nazars ¢arpan mohdudlasmasi (besinci dorace) va
ya bir ne¢a FS-do asag1 doeracoli mohdudlasma.

6.0

Periodik vo daimi olaraq birtorafli dayagin (asanin) komayi ila gozir,
dayanmadan 100 metr geds bilir.

6.5

20 metr masafoni dayanmadan getmok ii¢iin daim ikitorafli komok
lazim olur (yardime1 vasitolor, masalon, asalar).

7.0

Basqasinin komoyi olmadan hotta 5 metr geds bilmir, vaxtinin ¢ox
hissosini olil arabasinda kegirmali olur vo onu miistaqil idars edir,
carpayidan arabaya vo oks istigamotds yerini doyiga bilir.
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7.5 | Bir ne¢o addimdan artiq gozo bilmir, slil arabasindan istifads edir,
carpayidan arabaya vo oks istigamato yerini doyisorken basqasinin
komayi tolob olunur, arabada miistoqil harokot eds bilir, lakin biitiin
giin orzindo orada otura bilmir.

8.0 | Carpayida (kresloda) olmaga mocburdur vo ya olil arabasinda
horakat edir, 6ziine xidmat funksiyasi saxlanmigdir, allorindon aktiv
istifado edir.

8.5 | Giiniin ¢ox hissasini yataqda kecirir, miioyyan doracods ollorindon
istifado edo bilor. Oziino xidmot hissovidir.

9.0 | Kémoksiz, yataqda uzanmaga mocbur olmus xosto qida gobul
etmoya vo kontakta girmoays gadirdir.

9.5 | Tam komoksiz olan pasiyent miistaqil olaraq gidalanmaga, gidam
udmaga vo tamasa girmays qadir deyil.

10. | DS noticosinds 6liim.

Kurtzke skalasi

. Piramid yollarin zaodalonma simptomlart

I

1. patoloji piramid reflekslor, azalo giicii azalmamisdir

2. 9azolo giicliniin zaif azalmasi

3. ciizi va ya zoif hemi- va ya paraparez (zoiflik, lakin kicik istirahotdon
sonra osas funksiyalarin saxlanmast soraitindo giiclii yorgunluq kimi
giymetlondirilon) agir monoparez (funksiyanin ohomiyyatli derocedo
itirilmasi)

4. aydin hemi- vo ya paraparez (funksiyanin pozulmasi ilo) zaif tetraparez
(qusa istirahatdan sonra funksiya shoamiyystli deracads barpa olunur)

5. paraplegiya, hemiplegiya va ya aydin tetraparez

6. tetraplegiya

1. Koordinasiyanin pozulmasti

1. funksiyanin pozulmasi olmadan nevroloji simptomlar

2. zoif ataksiya (funksiyalar praktik olaraq itmir, lakin sinaqlarda niyyot
tremoru aydin askar edilir)

3. govdonin vo ya otraflarin zoif ataksiyasi (tremor vo dismetriya
tonoffiisii ¢otinlosdirir)

4. biitiin otraflarda aydin tozahiir edon ataksiya (istiqgamatlonmis
harakatlorin hayata kegirilmasi xeyli ¢atinlagir)

5. ataksiyaya gors istiqgamatlonmis horakatlorin geyri-mimkinluy

Qeyd: bu pozguntular qeyds alindiqda pasiyentdo aydin nazers ¢arpan
parezlorin olub-olmamasi ayrica miloyyanlosdirilir (piramid sistemin
zadslonmo skalast {izro 3 baldan ¢ox)
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1
1.
2.
3.

|. Kalla sinirlaorinin pozuntular
funksional pozuntusuz simptomlar
zoif tozahtir edon nistagm va ya digar clizi pozuntular
aydin nazars carpan nistaqm, gdziin haraki sinirinin va ya iiz sinirinin
colb olunma simptomlari, diger kallo sinirlorinin zedslonmosinin zaif
simptomlari
aydin nazors c¢arpan dizartriya vo ya digor aydin nazors c¢arpan
pozuntular
udma akt1 va nitqin geyri-miimkiin olmasi

IV. Hissiyyat pozuntusu

o

bir va ya iki otrafda vibrasion va ozale-oynaq hissiyyatinin azalmasi

bir vo ya iki otrafda taktil, agr1 hissiyyatinin vo ya tozyiq hissinin
azalmasi vo ya vibrasion hissiyyatin bir qador azalmasi, yaxud da {i¢ vo
ya dord otrafda yalniz azals-oynaq hissinin azalmasi

bir vo ya iki otrafda taktil, agr1 hissiyyatinin vo ya tozyiq hissinin aydin
azalmasi vo ya vibrasion hissiyyatin bir qadar itmosi, yaxud da taktil,
agr1 hissiyyatinin bir qodor azalmasi vo ya i, dord strafda biitiin
proprioseptiv hissiyyatin zoif azalmasi

bir vo ya iki otrafda taktil, agr1 hissiyyatinin ohomiyyatli doracods
azalmas1 vo ya propriosepsiyanin itmasi, yaxud da ikidon ¢ox otrafda
taktil, agr1 hissiyyatinin zoif azalmasi vo ya propriosepsiyanin
ohomiyyatli deracods azalmasi

bir va ya iki otrafda hissiyyatin itmasi vo ya basdan agag: biitiin badondo
taktil vo ya agr hissiyyatinin zoif azalmasi vo ya propriosepsiyanin itmasi
basdan asag1 nahiyslords biitiin hissiyat novlorinin pozulmasi

NP J|o

> w

Canagq orqanlarimn funksiyasimin pozulmasi
sidik ifrazinin zaif pozuntusu (imperativ sidik ifrazi va ya longimo)
zaif nozara carpan sidik longimosi, imperativ sidik ifraz etmo hissi,
gabizlik va ya tok-tok sidik saxlaya bilmemak epizodlari
tez-tez sidik saxlaya bilmomok epizodlar
daim kateterizasiyanin va bagirsaq mohtoviyyatinin evakuasiyasi ti¢lin
daim slavs tadbirlorin vacibliyi
sidiyi tam saxlaya bilmamok
sidiyi vo nacisi tam saxlaya bilmomok

grwbdpREI oG

. Intellektin dayismasi
yaddasin zoiflomasi (is qabiliyyating tosir etmir)
idrakin ciizi azalmasi
idrakin miilayim azalmasi
intellektin nozars ¢arpan azalmasi
demensiya
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VIl. Gorma sinirinin zodalonmasi

1.
2.
3.

4.

6.

skotoma, goérma itiliyinin 0,6-dan yaxsi olmasi

skotomal1 g6z vo maksimal gérms itiliyinin 0,4-0 qodar azalmasi

boyiik skotomali g6z vo ya gdrmo sahasinin zoif daralmasi, lakin
maksimal gérma itiliyinin 0,2-ya qadar azalmasi

g0ziin gérmo sahasinin shomiyyatli dorocods daralmasi vo maksimal
gdrma itiliyinin 0,1-5 qader azalmasi vo ya 3-cii banddaki simptomlar +
g06ziin maksimal gérmo itiliyinin 0,4 vo ya daha asag1 olmasi

gbziin maksimal gorma itiliyinin 0,1-don asagi olmasi va 4-cli banddaki
simptomlar + gdziin maksimal goérma itiliyinin 0,4 vo ya daha asag
olmast

5-ci banddoki simptomlar + gdziin maksimal gérms itiliyinin 0,4 vo ya
daha asag1 olmas1

Qeyd: korreksiyalt gérmo itiliyi nozoro alinir, diskin gicgah torsfinin

solgunlagmasi ayrica qeyd edilir.
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