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Siibutlarin etibarlihq daracasi va elmi tadqigatlarin tiplari

Siibutlarin
etibarhihq
daracasi

Siibutlarin manbalari
(elmi tadqiqatlarin tiplori)

Stibutlar meta-analiz, sistematik icmal vo ya

Ia randomizasiya olunmus klinik tadqiqatlardan (RKT)
alimmisdir

Ib Siibutlar an az1 bir RKT-don alinmisdir

IIa Stibutlar on az1 bir yaxsi planlagdirilmis, nozarat edilon,
randomizasiya olunmamis todqiqatdan alinmisdir

TIb Stibutlar on az1 bir yaxsi planlagdirilmis kvazi-
eksperimental todqiqatdan alinmigdir
Stibutlar tosviri tadgiqatdan (masolon, miigayisali,

1111 korrelyasion tadqiqatlar, ayri-ayri hallarin 6yronilmaosi)
alimmisdir

v Stibutlar ekspertlorin royinos vo ya klinik tacriibaya

osaslanmigdir




Tovsiyalorin etibarlihq saviyyasi skalasi

Tovsiyanin
) y Tovsiyanin asaslandigi siibutlarin etibarhhq
etibarhhq .
. . daracasi
saviyyasi

e RKT-larin yiiksok keyfiyyatli meta-analizi,
sistematik icmal1 va ya naticalori uygun

A populyasiyaya samil edilo bilon, sistematik sohv
ehtimali ¢ox asagi olan (++) irimiqyasli RKT.

e Siibutlarin etibarliliq daracasi Ia.

e Kohort va ya klinik hal - nazarat tipli tadqiqatlarin
yiiksok keyfiyyaetli (++) sistematik icmali, yaxud

o Sistematik sohv riski ¢ox asagi olan (++) yiiksok
keyfiyyatli kohort vo ya klinik hal - nozarat tipli
todqiqat, yaxud

e Noticolori uygun populyasiyaya samil edilo bilon,
sistematik sohv riski yiiksok olmayan (+) RKT.

e Siibutlarin etibarliliq doracasi Ib va Ila.

e Noticolori uygun populyasiyaya samil edils bilon,
sistematik sohv riski yliksok olmayan (+) kohort vo
ya klinik hal - nazarat tipli vo ya nozarat edilon,
randomizasiya olunmamis toadqiqat, yaxud

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

e Siibutlarin etibarliliq doracoasi I1b.

e Klinik hallar seriyasinin tosviri, yaxud
e Nozarat edilmayan todqiqat, yaxud
D e Ekspertlorin royi.

e Yiiksok soviyyali siibutlarin mévcud olmamasinin
gostaricisidir.

e Siibutlarin etibarliliq doracasi I vo IV.




Ixtisarlarin siyahisi:

ALT — alaninaminotransferaza

AMA — antimitoxondrial anticisim

ANA — antinuklear anticisim

anti-LKM-1 - qaraciyarin va bdyrayin I tip mikrosomlarina olan
anticisimlor

Anti-HIV  — insanin immungatismazlig1 virusu

AST — aspartataminotransferaza

DiY — “domirin izafi yiiklonmosi”

EQDS — ezofaqo-gastroduodenoskopiya

EKQ — elektrokardioqrafiya

HA(B,C,D)V — hepatit A (B, C, D) virusu

HSK — hepatoselliilar karsinoma

XBT-10 — Xostoliklorin Beynolxalq Tosnifati (10-cu buraxilis)

IHX — irsi hemoxromatoz

KT — kompiiter tomogqrafiyasi

QASH — geyri-alkoqol monsali steatohepatit

QDI — qaraciyarin domir indeksi

QF — golovi fosfataza

QQT — gamma-qlutamiltransferaza

QSioDV — geyri-steroid iltihab oleyhino dorman vasitasi

MRT — magqnit rezonans tomogqrafiyasi

p-ANCA — p tipli antineytrofil sitoplazmatik anticisim

RKT — randomizasiya olunmus klinik todqigat

SMA — saya 9zala oleyhino anticisim

TDD — transferrinin domirlo doymasi

USM — ultrasos miiayinosi

Uix — lirayin isemik xastaliyi

VX — Vilson xastaliyi

ZUDBQ — zordabin timumi domir birlogdirma qabiliyyati



Protokol ilkin sahiyya xidmatlori saviyyasinda va stasionarlarda
calisan terapevt, qastroenteroloq, infeksionist va ailo hakimlori tigiin
nozorda tutulmusdur.

Pasiyent qrupu: xronik hepatit xastaliyi olan boyiik yasl saxslor
va usagqlar.

Protokol xronik hepatitlorin diagnostika vo miialicasinin
tokmillosdirilmasi vo noticodo xastolonmo vo Oliim hallarinin
azaldilmasi iizro siibutlu tobaboto osaslanan miiasir metodik
tovsiyolorin verilmosi moagsadini dasiyir.

UMUMIi MUDDOALAR

Xronik hepatitlor qaraciyor parenximasinin miixtolif mongali
diffuz 1iltihab1 xaostolikloridir. Bu zaman klinik-laborator vo
morfoloji doyisikliklor 6 ay vo daha ¢ox miiddet orzindo miisahido
olunur.

EPIDEMIOLOGIYA

Xronik hepatitlorin  epidemiologiyast ilo bagli otrafli
molumatlar yoxdur. Son illor aparilan kiitlovi biokimyoavi vo
immunokimyavi miiayinolor naticosindo askar edilmisdir ki,
toxminan 50% hallarda xronik hepatitlor klinik slamatler olmadan vo
ya minimal simptomatika ilo kecir.

ETIiOLOGIiYA

Xronik hepatitlor osason infeksion vo qeyri-infeksion
etiologiyal1 olmaqla osas iki qrupa boliiniir (hepatotrop virus
infeksiyalar1 noticosindo inkisaf edon hepatitlor haqqinda digor
klinik protokollarda bohs edilir). Qeyri-infeksion etiologiyali
xronik  hepatitloro  qeyri-alkoqol mongali  steatohepatitlor,
alkoqolun toksik tosiri noticesindo inkisaf edon qaraciyorin
alkoqol xostoliyi, irsi hemoxromatoz, Vilson xostoliyi, alfa
1-antitripsin ¢atigsmazlig1 vo basqalar1 daxildir.



XBT-10 UZRO TOSNIiFAT

K70 Qaraciyorin alkoqol xastaliyi
K70.0  Qaraciyarin alkogol mansali piy distrofiyasi (piyli qaraciyar)
K70.1  Alkoqol hepatiti

K73 Basqa rubrikalarda tosnif edilmayon xroniki hepatit
K73.0 Basqa rubrikalarda tosnif edilmoyon xroniki persistoedici

hepatit

K73.1 Basqa rubrikalarda tosnif edilmayan xroniki lobulyar hepatit
K73.2  Basqa rubrikalarda tosnif edilmoyaon xroniki aktiv hepatit
K73.8 Basqa rubrikalarda tosnif edilmayan digoer xroniki hepatitlor
K73.9  Daqiqlosdirilmomis xroniki hepatit

K76 Qaraciyarin digor xastaliklori
K76.0 Qaraciyorin basqa rubrikalarda tosnif edilmoyon piy

degenerasiyast

E83 Mineral miibadilssinin pozgunlugu
E83.0  Mis miibadilosi pozgunlugu
E83.1  Domir miibadilosinin pozgunlugu

\ A 4
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MORHOLOLI DIAQNOSTIKA
Poliklinika:
Xastonin klinik miiayinasi
Qanin  klinkk — laborator miiayinesi (trombositlor vo

retikulositlorin migdariin hesablanmasi daxil olmaqla)

Qan qrupu va rezus-faktorun tayini

Sidiyin imumi analizi

Nacisin gizli gana goros miiayinasi

Qanin biokimyavi miiayinasi: imumi zilal, albumin, imumi vo
diiz bilirubin, gliikkoza, kreatinin, ALT, AST, QQT, QF

HAV, HBV, HCV, HDV viruslarinin markerlorinin yoxlanilmasi
Anti-HIV, Vasserman reaksiyasi

Qarin boslugu organlarmin USM-si

EQDS (ehtiyac olarsa)



Poliklinika marholosindo miiayinonin  moqsadi  qaraciyordo

zodolonmo olamotlorinin etiologiyasina (virus, alkogol vo s.) vo
morholosino (hepatit, sirroz) goro askar olunmasidir. Qaraciyor
xostoliyinin koskin baglangicinda (ilk novbado sariliq zamani) koskin
virus hepatitini inkar etmok {i¢iin pasiyentlori miitlaq infeksion
stasionara yonoltmok lazimdir.

Genis profilli xostoxanalara hospitalizasiya bu hallarda tovsiyo

edilir:

» qaraciyorin diffuz zodolonmosinin klinik-biokimyavi gostori-
cilorinin koskinlogsmasindo

» agir voziyyatdo olan xostolords, osason ilkin askar olunmus
sirrozun dekompensasiya marhalasinda

» qida borusunun varikoz genoalmis venalarindan qanaxmalarda

Diagnostik  ¢otinliklor ~ yaranarsa ~ ambulator  xostolori

ixtisaslagdirilmis qastroenteroloji (hepatoloji) morkozo (klinikaya)
gondormok tovsiys olunur.

vy

vVVvVvyvyy

vVvyy
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Stasionar (rayon, sohar, saha xastoxanasi):
Xostonin klinik miiayinasi
Qanin  klintkk miiayinaesi (trombositlor vo retikulositlorin
miqdarinin hesablanmasi daxil olmagqla)
Qan qrupu va rezus-faktorun tayini
Sidiyin imumi analizi
Nacisin iimumi analizi
Qanin biokimyoavi miiayinosi: timumi ziilal vo ziilal fraksiyalari,
imumi vo diiz bilirubin, glilkoza, kreatinin, ALT, AST, QQT,
QF, xolinesteraza, xolesterin, trigliseridlor, natrium, kalium
(gOstoris olarsa)
Immunogqlobulinlor
Protrombin indeksi / protrombin vaxti
HAV, HBV, HCV, HDV viruslarinin markerlorinin yoxlanilmasi
(IFA vo gbstaris olarsa PZR metodu)
Anti-HIV, Vasserman reaksiyasi
Qarin boslugu organlarmin USM-si
Dos gofasinin rentgen milayinasi (gdstoris olarsa)
Qarin boslugunun KT-si (gostoris olarsa)
EQDS (gostoris olarsa)
9
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Rektosigmoskopiya (gdstoris olarsa)
EKQ
Qastroenteroloji (hepatoloji) klinika (markaz, sobJd):

Xastonin klinik miiayinasi

Qanin klinik miiayinasi (trombositlor vo retikulositlorin miqda-
rinin hesablanmasi daxil olmagla)

Qan qrupu vo rezus-faktorun toyini

Sidiyin iimumi analizi vo sidikdo 6d pigmentlorinin toyini
Nacisin imumi va gizli qana géra miiayinalori

Qanin biokimyovi miiayinosi: iimumi ziilal vo ziilal fraksiyalari,
imumi vo diiz bilirubin, gliikoza, kreatinin, domir, transferrinin
domirlo doymasi, ferritin, ALT, AST, QQT, QF, xolinesteraza,
imumi xolesterin, trigliseridlor, lipoproteinlor (asag1 sixligl
lipoproteinlor, ¢ox asagi sixligh lipoproteinlor, yiiksok sixligl
lipoproteinlar), fosfor, kalsium, ammonium, natrium, kalium
Immunoqlobulinlarin toyini

Qan zordabinda seruloplazminin soviyyasinin, misin sidiklo
giindalik ekskresiyasinin toyini

al-antitripsinin fenotipik variantlarmin toyini

Koaqulogram

Anti-HAV IgM, Anti-HAV igG, HBsAg, anti-HBs, anti-HBc
summar, anti-HBc igM, HBeAg

Anti-HBe, HBV-DNT, anti-HCV, HCV-RNT, anti-HDV, HDV-
RNT, anti-CMV, CMV-DNT, anti-EBV, EBV-DNT

Anti-HIV, Vasserman reaksiyasi

Antinuklear anticismin (ANA), saya azalo oleyhino anticismin
(SMA), qaraciyorin vo boyroyin I tip mikrosomlarina qarsi
perinuklear anticisimlorin  (anti-LKM-1), antimitoxondrial
anticisimlorin  (AMA) (p tipli antineytrofil sitoplazmatik
anticismin p-ANCA, ehtiyac olarsa) toyini

Qarin boslugu organlarmin USM-si

Qaraciyor damarlarinin rongli dopler skanerlonmaosi (gostoris
olarsa)

Dos gofasinin rentgenoqrafiyasi (gostoris olarsa)

Asag1 venakavaqrafiya (gostoris olarsa)
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Qarin boslugunun KT vo MRT-si (gostoris olarsa)
EQDS (moslohat olarsa)

Rektosigmoskopiya / kolonoskopiya (gostoris olarsa)
Qaraciyarin biopsiyast

Laparoskopiya vo perkutan biopsiya (gostoris olarsa)
a-fetoprotein

Diaqgnostik parasintez (gosteris olarsa)

Radionuklid sintiqrafiya

VVVVVVYYVYY

Ixtisaslagdirilmis hepatoloji klinikada (morkoz, sobo) garaciyor
xastoliyinin  diaqnozunu, morhalasini  daqiqlosdirir  va  spesifik
miialicosini toyin edirlor. Hepatoloji morkoz ya infeksion, ya da
qastroenteroloji sobonin torkibindo yerlosdirilmoli vo bu s6bo
ononavi olaraq qaraciyar patologiyast ilo masgul olmalidir. Optimal
variantda hepatoloji markozin torkibine portal hipertenziyanin
agirlasmalarinin  (qida borusunun varikoz genalmis venalarindan
ganaxma, rezistent assit) mialicosi Uizro ixtisaslasdirilmis corrahi
s0bo, eloca do qaraciyar transplantasiyasi sobasi daxil olur.

QEYRI-ALKOQOL MONSOLI STEATOHEPATIT (QASH)

Qeyri-alkoqol monsali steatohepatit qaraciyarin heterogen qruplu
patoloji doyisikliyi olub, alkoqolun hepatotoksik dozada gobulu
olmadan piy distrofiyas1 fonunda hepatositlordo iltihabi
infiltrasiyanin mévcudlugu ils xarakterizo olunur.

Epidemiologiya

Kriptogen monsali sirrozlu xastalorin miiayinasi 60-80% hallarda
namolum etiologiyal1 sirrozun formalagmasinda qeyri-alkoqol
mongsoli steatohepatitin istirakini ehtimal etmoyo imkan verir.

QASH-don oaziyyat ¢okon xastolorin 65-80%-ni qadinlar togkil
edir. Orta yas haddi 50-ya borabordir.

Tasnifat
» Qaraciyorin piyli hepatozu (steatoz)
» Qeyri-alkoqol mongali steatohepatit
» Qeyri-alkogol mangali steatohepatit fibroz ilo
» Fibroz (6z novbasindo 4 morhoaloys boliintir).
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QASH oasason birincili va ikincili olmagqla, 2 yera boliiniir.

QASH 06ziinii metabolik sindromun meydana c¢ixmasi ilo gdstoro
bilor.

Birincili QASH asagidaki patoloji veziyyatlorlo assosiasiya

olunur:

>

v

VVVVYyYVYY

Piylonmo, xiisusilo do visseral piylonmo (xastolordo badon kiitlosi
indeksi normadan 10-40% yuxarit olur). Piylonma 95-100%
hallarda qaraciyorin steatozu vo 20-47% hallarda QASH ilo
assosiasiya olunur.

IT tip sokorli diabet vo ya qlilkozaya qarsi tolerantliq 60%
hallarda xostalords piy distrofiyas: ilo, 15% hallarda iso QASH
ilo miisayiot olunur. Qaraciyorin zodolonmo dorocosi qliikkoza
miibadilosinin pozulma soviyyasindon asilidir (B).
Hiperlipidemiya (20-80% hallarda). QASH hiperxolesterine-
miyaya nisbaton hipertrigliseridemiya zamani daha ¢ox miisahido
olunur.

ikincili QASH-nin etioloji amillorine asagidakilar aiddir:
dorman vasitolori (qlitkkokortikoidlor, amiodaron, esterogenlor,
tamoksifen, QSIBDV)

malabsorbsiya sindromu (ileoyeyunal anastomozun qoyulmasi,
nazik bagirsagin genis rezeksiyasi, qastroplastika va s.)

kaskin ariglama

uzunmiiddatli parenteral qidalanma

nazik bagirsagin bakterial torkibi

abetalipoproteinemiya

Veber-Kris¢en xastaliyi

Vilson xostoliyi vo s.

Diagnostika
QASH ii¢iin parlaq simptomatika xarakterik deyildir. Xastolor

cox vaxt heg bir sikayot geyd etmirlor (A). Qaraciyorin zodolonmaosi
cox vaxt metabolik sindrom zamani basqa orqanlarda meydana ¢ixan
patologiyalarin — piylonmo, UIX, hipertoniya xastoliyi, II tip sokorli
diabet, 6d das1 xostoliyi vo s. — miiayinosi zamani askar olunur.
Xostoliyin on ¢ox rast golinon simptomu asteniyadir. Xostolor ¢ox
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vaxt agirlig hissindon, garnin sag yuxari hissosindo sizildadici
agrilardan, dispeptik olamotlordon do sikayatlonirlor.

Metabolik sindrom fonunda yaranan QASH zamani sindromun
komponentlorini  piylonmo, arterial  hipertenziya, podaqra,
ateroskleroz olamotlori togkil edir.

Fiziki miiayinalor
50-75% xostolordo hepatomeqaliya askar olunur (A). Sirroz

morholasindo ¢ox az hallarda sariliq, garaciyor olamatlori, portal
hipertenziya olamatlori (dalagin boyiimasi, assit) rast galinir.

Laborator miiayinalor

QASH zamani 50-90% xastalorda sitolizin laborator alamatlori
yaranir. Zordabda transaminazanin soviyyasi miilayim galxmis olur.

Cox vaxt ALT-nin soviyyasi AST-nin soviyyesindon yiiksok olur,
yalniz sirroz marholosindo AST-nin soviyyasi tistlinliik togkil edir.

30-60% xostolordo qolovi fosfatazanin vo y-qlutamiltranspep-
tidazanin yiiksolmosi miisahido olunur. Hiperbilirubinemiya 1,5-2
mkmol/l arasinda 12-17% xastolorde olur. Qaraciyerin ziilal sintez
etmok gabiliyyotinin asag1 diismosi olamatlori sirrozun formalasmasi
zamant meydana c¢ixir. QASH-li xostolordo hipoalbuminemiya
misahido olunur. 98% xostolords insulinorezistentlik askarlanir.

Instrumental miiayinalor

USM (C) vo KT (D) vasitasilo hepatomeqaliyani, qaraciyor
steatozunun bilavasito deracesini, portal hipertenziya slamatlorinin
inkisafin1 miioyyonlosdirmok olar. EQDS miiayinasi ilo QASH-nin
sirroza ke¢idi zamani meydana c¢ixan qida borusu venalarinin
genislonmosini agskarlamaq miimkiindiir.

Diferensial diaqnostika

Osas diferensiasiya qaraciyorin alkoqol monsoli xostoliyi ilo
aparilir. Bu halda xastolordon vo onlar1 yaxinlarindan anamnezin
toplanilmas1 baslica rol oynayir. Xostonin alkoqoldan istifado
doracosi aydinlagdirilir. Homginin laborator iisullardan (igA,
karbohidrat defisitli transferrin) istifado olunur (B).

Miitlaqg B va C virus hepatitlorinin markerlori yoxlanilir. Nozaoro
almaq lazimdir ki, HCV 3-cii genotipi hepatositlordo lipid
miibadilosine tosir edir vo bu virusla yoluxma steatozun
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formalasmasina gotirib ¢ixarir (B). Ikincili QASH-nin sobabini
Oyronmok li¢lin dorman qobulu anamnezini toplamaq lazimdir.

Miialica

Miialiconin ~ osas  mogsadi  biokimyovi  parametrlorin
normallagdirilmasi, insulin rezistentliyinin azaldilmasi, qaraciyarin
histoloji voziyyatinin yaxsilagdirilmasindan ibaratdir.

Hospitalizasiyaya gostorislor
Dekompensasiyali  sirroz, qaraciyor catismazligi, portal
hipertenziya ilo agirlagma va s.

Qeyri-medikamentoz miialico

Qaris1q steatohepatit zamani alkoqolun gebulunun azaldilmasi vo
ya tam kosilmosi.
Fiziki horokotlorin giin orzindo 1 saatdan az olmamasi (A).

Medikamentoz miialicd

Bu xostoliyin yaranmasinda insulino rezistentliyin rolu tam
aydinlagdigina goéro miialico zamani hiiceyralorin insulino qarsi
hassasligini artirmaq ti¢iin metformin va tiazolidindionlardan istifads
olunur (B).

Homginin xostolora metabolizmo antioksidant kimi tosir gostoron
essensial fosfolipidlor (Essensiale), ademetionin, betain, lipoy
tursusu, vitamin E toyin olunur (B).

Xostolora ursodezoksixol tursusunun toyini mogsodouygundur.
Antiapoptoz vo immunomodulyasiya tasirine malik ursodezoksixol
tursusunun giindo 15 mq/kq dozada gobulu biokimyovi doyisikliyo,
meydana ¢ixan steatoza miisbot tosir edir, homginin hepatositlordo
nekrozun yaranmasina tormozlayici tosir gostorir.

Ikincili QASH-nin miialicosindo hamginin bagirsagin patogen
bakteriyalarina tosir gdstormok iigiin metronidazol (750 mg/giin, 7-10
giin) toyin edilir.

QASH-Ii xostolordo ¢ox vaxt 6d ¢ixarict yollarda patologiyalar
(biliar durgunluq, xolesteromalar, 6d kisosinin das1) yaranir. Litolitik
xilisusiyyoto malik olan ursodezoksixol tursusu 6diin litogenliyini
asag1 salmaqgla xolesterin molekullarindan ibarot kristallarin
formalagmasinin garsisini alir.
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Dinamikanmi artirmaq, bodon kiitlosini asagi salmaq, pohriz vo
fiziki horokotlorlo kifayotlonmodikds anoreksigen dorman vasitosi
(sibutramin) vo ya bagirsaq lipazasini ingibs edon dorman vasitosi
(orlistat) toyin olunur (C).

Carrahi miialico

Qaraciyor catismazligi omolo golorso, garaciyorin
transplantasiyasina ehtiyac yaranir.

Proqnoz

Xastalarin 27-30%-ds adekvat miialico aparilmasina baxmayaraq
iltihab vo nekrozun progressivlogsmaosi bas verir.

QARACIYORIN ALKOQOL XOSTOLIYI

Qaraciyorin alkoqol xostoliyi qaraciyor hiiceyrolorino etanolun
zadalayici tosiri ilo xarakterizo olunur. Bozi Olkolorde qaraciyarin
alkogol monsoli xostoliyinin yayilma doracosi qaraciyorin basqa
xastoliklori, masalon, B vo C virus hepatitlorinin rastgolmo soviyyosi
ilo miigayiso edilo bilor.

Tasnifat

» Qaraciyarin alkoqol mongali piy distrofiyasi (steatozu)
» Alkoqol mongali hepatit
» Alkogol monsali sirroz

Bozon alkoqol monsgoli hepatitlori koskin vo xroniki hepatitlora
ayirirlar, ancaq bu nozoloji formalar bir-birindon ciddi gokildo
forqlonmirlor.

Etiologiya

Gilin orzinds 40 g-dan artiq etanol gabulu garaciyarin alkoqol
xostoliyinin yaranma riskini artirir. 10 ildon artiq miiddetdo giin
orzindo 80 g-a godor tomiz etanol gobulu garaciyorin sirrozunun
yaranmasi ilo naticalana bilar (C).

Qaraciyorin alkoqol monsoli xostoliyinin agir formalarinin
yaranmasinda genetik meyllilik, qadin cinsi, B vo C virus hepatitlori
ilo yoluxma, gidalanmanin ¢atismazligi, qida disbalansi va s. etioloji
amillor shomiyyatlidir.
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Klinik manzars

Qaraciyorin alkoqol monsoli steatozu oksor hallarda simptomsuz
kecir vo tosadiifi miiayino noticosindo agkara c¢ixir. Bozon xosto
tirokbulanma, qarnmin sag yuxar1 kvadrantinda kiit agrilardan,
iimumi diskomfort hislorindon sikayatlonir.

Qaraciyarin alkogol mangali hepatitinin slamatlori basqa etiologiyalt
garaciyor catismazli§i zamani yaranan klassik simptomlara uygundur.
Xostolor imumi zoiflikdon, istahanin itmosindon, iirokbulanma, qusma,
yuxu ritminin pozulmasi, badon temperaturunun qalxmasi, dori
gasinmast vo qanaxmaya meyllilikden sikayatlonirlor.

Cox vaxt koskin alkoqol hepatiti qaraciyorin sirrozu fonunda olur
vo gedisi nozaoracarpacaq doracodo agirlagdirir.

Boazon diagnoz xastoliyin dekompensasiya morholosindo meydana
cixan simptomlara asason qoyulur. Assit virus mensali sirrozlarda
daha tez inkisaf edir.

Diagnostika

Qaraciyorin  alkoqol monsoli  xostoliyinin  diagnostikasinda
xastolordon anamnezin toplanilmasmin bdyiik rolu vardir. Bunun
vasitosilo xostoliyi yaradan soboblor hagqinda molumat almaq olar.
Cox vaxt xostolor alkoqola qarsi aludoliyi gizlotmoyo calisirlar.
Xostonin  yaxinlarindan, qohumlarindan bu barodo molumat
toplanilmasina ehtiyac duyulur (D).

Fiziki miiayina

Qaraciyorin steatozunda palpasiya zamani garaciyar boyilimiis,
yumsaq, dairovi konarli olur. Kaskin alkoqol hepatitli xostolora baxis
zamani dori vo selikli qisalarda sariliq, ¢ox sayda parlaq
teleangioektoziyalar, hepatomeqaliya, ginekomastiya, Dyupyuitren
kontrakturu, periferik neyropatiya, qaraciyor ensefalopatiyasi
olamotlori agkarlanir. Agirlasmalar zamani klinika daha da
mirokkoblosir. Bura portal hipertenziya, 6dem, assit, mado vo qida
borusu venalarmin varikoz genoslmaesi, qaraciyor c¢atismazhigi,
koaqulopatiya vo ensefalopatiya, spontan bakterial peritonit alavo
olunur.

Laborator miiayina

Alkoqol steatozunda laborator gostericilor doyismir. Bozon orta
hocmli eritrositlorin vo a-QT-nin aktivliyinin artmasi, ALT vo AST-
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nin artmast qaraciyarin alkoqol maongali xostoliyinin novbati
morholasinin inkisafim gostorir. Alkoqoldan sui-istifado zamani
karbohidrat defisitli transferrinin aktivliyi do arta biler.

Alkoqol hepatiti iiglin makrositoz anemiya, leykositlorin sola
meylliliyi xarakterikdir. Cox az hallarda alkoqol gobulunun
dayandirilmasi ilo iton leykopeniya miisahido olunur.

Qaraciyarin alkoqol zodslonmasinin xarakterik alamotina a-QT-
nin yiiksolmasi aiddir. 60-90% xastolordo bilirubin yiiksalmasi,
protrombin indeksinin yiiksolmasi, sirroz olmadiqda bels, 50-75%
xostolords zordabda albuminlorin azalmasi, a-globulinlorin miilayim
artmasi miisahido olunur.

Sitoliz fermentlorinin aktivliyi hepatitin inkisaf soviyyasini vo
qaraciyarin funksional saviyyasini gostarir.

Qaraciyorin sintetik funksiyasinin pozulmasi zordabda albuminin,
xolinesterazanin ~ azalmasi,  protrombin  vaxtinin  uzanmasi
(protrombin indeksinin azalmasi) ilo tozahiir edir.

Instrumental miiayina

Ultrases miiayinasindo qaraciyarin alkoqol meongali steatozu
zamanl qaraciyarin boOylimasi, exogenliyinin artmast miisahido
olunur.

Qaraciyorin biopsiyast oksor hallarda qaraciyor asinusunun 2-ci
v 3-cii zonalarinin hepatositlorinds lokalizo olunan piy téromslorini
askarlamaga imkan verir, daha agir hallarda piy damlalar1 diffuz
yayillmis olur. Cox vaxt piy toromelori bdyiik 6l¢lido olur (bdyiik
damlali piylonmo vo ya makrovezikulyar steatoz). Kicik damlali
piylonmo (mikrovezikulyar steatoz) mitoxondrilorin zadelonmasi ilo
assosiasiya olunur vo prognozu pisdir.

Ultrasonoqrafiya metodu alkoqol hepatitini biliar obstruksiyadan
forglondirmoys imkan verir (sariliq olan xostolordo KT vo MRT
vasitosi ilo qaraciyorin damar sobokosi kollaterallarinin inkisaf
soviyyasini miloyyanlogdirmak olar).

Alkoqol mongali sirrozlarda ultrasonoqrafiya vo basqa vizual
metodlar vasitesi ilo (KT MRT) sirroz diaqnozunu tosdiqlomak,
qaraciyorin  struktur doyisikliyini vo portal hipertenziyanin
soviyyasini tam Oyronmok, subklinik assiti askara ¢ixarmag,
garaciyorin basqa nov zodolonmolorindon diferensiasiya etmok
miimkiindiir (B). Rongli dupleks sonoqrafiya vasitosi ilo garaciyor
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axarmin istigamatini, kollateral gan dovraninin inkisaf soviyyasini
mioyyonlosdirmok miimkiindiir. EQDS miiayinoasinin asas moaqsadi
gida borusu vo modo venalarmin varikoz = geniglonmasini
mioyyonlosdirmokdon ibarotdir. Bu miiayino  oks-gdstorislor
olmadiqda aparilir.

Diferensial diagnostika

Alkoqol steatozunu qeyri-alkoqol steatozu, sokorli diabet,
piylonmo, hiperlipidemiya vo s. fonunda yaranan steatohepatitdon
forglondirmok lazimdir. Osas etioloji faktoru aydinlasdirmaqla
alkoqol mongali hepatiti  forqlondirmok olar. Lakin qarisiq
etiologiyali steatozun da oldugunu nozoro almaq lazimdir. Alkoqol
monsoli hepatit miixtalif formali vo etiologiyali xolestaz ilo dorman
vo virus moensoli hepatitlordon forglondirilmalidir. Bunun {igiin
anamnez toplanilmali, xarakterik miiayino metodlarindan istifado
edilmali vo qaraciyarin alkoqol mangali xostoliyi li¢lin xas olan
seroloji markerlor (QQT, igA, karbohidrat defisitli transferrin vo s.)
miioyyan olunmalidir. Alkoqol mansali sirrozu miixtalif etiologiyali
sirroz, fokal nodulyar hiperplaziya ilo diferensiasiya etmok lazimdir.
Homginin hepatoselliilar karsinoma vo qaraciyerin ikincili xor¢ongi
istisna edilmolidir (a-fetoproteinin toyin edilmosi).

Qaraciyorin agir formal alkoqol xastaliyi zamani narkoloqun,
morkozi vo periferik sinir sisteminin  zodolonmosi  zamani
nevroloqun, sirroz maorhalesinde portal hipertenziya ilo slagodar
olaraq corrahin, dekompensasiyali sirroz zamani iso corrah-
transplantoloqun maslohati vacibdir.

Miialica

Miialiconin asas moqsadi hoyati tohliikkoni aradan qaldirmag,
qaraciyorin alkoqol monsoli xastaliyinin sirroza kegmosinin garsisini
almagq, sirroz diaqnozu qoyulduqda iss dekompensasiya morholasing
ke¢masinin qgarsisini almaqdan ibaratdir.

Hospitalizasiyaya gostoris

Yiiksok biokimyovi gostaricilor, portal hipertenziya vo garaciyor
catismazligi ilo agirlasan dekompensasiyali sirroz.
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Qeyri-medikamentoz miialico

Alkoqol gebulunun tam dayandirilmas: (B), heyvan maensali
yaglarin mohdudlasdirilmasi, yiiksok aktiv gedis zamani vo
dekompensasiyali sirrozda yari-yataq rejimi.

Assit zamani x0rok duzunun vo mayenin mohdudlagdiriimasi,
agir gedis zamani tam doyorli gidalanma (karbohidratlar, ziilal vo
yaglarin kifayot gqodor olmasi) tomin olunmalidir ki, endogen ziilal
katabolizminin qarsist alinsin va hipoglikemiyanin qarsisin1 almaq
mogsadilo tam gliikogenezi tomin etmok miimkiin olsun.

Medikamentoz miialico

Alkogol steatozu:

» essensial fosfolipid (Essensiale) 600 mq, giinds 3 dofs, yemok
zamani, 3-6 ay

ademetionin 400-800 mq, glinds 2 dofa, 3-6 ay

ursodezoksixol tursusu 15 mqg/kq x 3 dofo, 3-6 ay

polivitaminlor

vVvyy

Alkogol mansali hepatitlor:

Anoreksiya zamani zond vo ya parenteral yolla gidalandirmag,
vitaminlorin, asason do fol tursusunun, B-qrup vitaminlorinin,
mikroelementlorin toyini vacibdir (B).

Qliikokortikoidlar, qaraciyerin funksiyasinin pozulmasi ilo gedon
agir alkogol monsali hepatitlordo Maddrey indeksi > 32 olduqda
tayin olunur (Maddrey indeksi = 4,6 x (pasiyentin protrombin zamant
— nozarat protrombin zamani) + zordab bilirubini). Metilprednizolon
daxilo 32 mgq/giin, 4-6 giin miiddatinds, dozan1 todricon azaltmaqla
toyin edilir (uzun miiddatli toyinat mogsodouygun deyildir) (A).

Pentoksifillin daxile 400 mq, giinds 3 dofs, 4-6 hofto (B)

v' pentoksifillin ilo gliikokortikoidlorin kombinasiyasi.

Essensial fosfolipid (Essensiale) vena daxili 500-1000 mq, hor
giin, 2-3 hofto (B)

v' sonra daxilo 1000 mq/giin, 3-6 ay orzindo.

Metabolizmi yaxsilasdirmaq moqsadi ilo ademetionin o/d vo ya
v/d 400-800 mg/giin, 2-3 dofa. Sonra 800-1600 mq/giinds daxils, 1-6
ay.

Xolestatik formada:

Ursodezoksixol tursusu 15 mq/kq, giinds 3 dofo, 3-6 ay orzindo.
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Qaraciyor ensefalopatiyast zamani — ornitin-aspartat 20-40
g/giinds, stiurun pozulma doracosindon asili olaraq, ensefalopatiyanin
soviyyasini azaltmaq mogsadilo daxilo 5 g, 2-3 dofs. Ornitin-aspartat
qaraciyor ensefalopatiyasina tosir etmoklo yanasi, hepatoprotektor
kimi do tosiri vardir.

Prekoma vo koma morhalosindo laktuloza: 20-30 q toz halinda vo
ya 30-50 ml sirop halinda, giindo 3 dofs, daha sonra stulu
normallagdirmaq mogsadilo saxlayici doza toyin olunur. Homginin
laktulozani imals soklinds (300 ml sirop — 700 ml su ilo) do istifado
etmok olar. Odem vo assit zamanm ovozedici terapiya: venadaxili
infuziya, 10% vo ya 20% albumin. Doza vo gobul miiddoti klinik
gostaricidon asili olaraq miioyyanlosdirilir, orta doza — 200 ml.

Sidikqovucular fordi (secilmis) doza ilo diurez oldo etmok iiciin
daxilo gobul olunur.

v" Spironolakton 100-400 mg/giin

v Furosemid 40-160 mq/giin daxils vo ya venadaxilino

Carrahi midaxild

Hoyati tohliiko sayilan portal hipertenziya, qida borusu vo modo
venalarinin  varikoz genislonmosi zamani varikoz venalarin
sklerozlasdirilmasi, portokaval anastomozlarin qoyulmasi, assit
zamant corrahi miidaxilo.

Qaraciyorin transplantasiyast on radikal metoddur vo buna
gostarisdir:

v dekompensasiyali sirroz

v agir gedisli alkoqol monsali hepatit

Prognoz

Prognozu miioyyanlosdirmak iiclin Maddrey indeksini hesab-
lamaq lazimdir. Maddrey < 32 olduqda, prognoz gonastboxsdir (B).

Ciddi abstinensiyalt xastolorde sirrozun formalagmast 15-20%
hallarda bas verir vo homin xastolorin 2 illik yasama miiddati 90%
taskil edir. Alkoqol gobulunu davam etdirdikde hamin miiddat 15%-
don artiq olmur.
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ALFA 1-ANTITRIiPSiN CATISMAZLIGI

Alfa I-antitripsin ¢atismazlig1r onun sintezini kodlasdiran genin
mutasiyasi naticoesindo inkisaf edir.

Klinik manzars

a-1-antitripsin ¢atismazligi genis spektrli klinik tozahiirlorlo
Ozlinli biiruzo verir. Genin rast golinmo tezliyini nozoro alsaq,
qaraciyar vo ya agciyar zodolonmosi agkarlanmig xostolorin saymnin
gozlonilondon xeyli az olmast molum olur. Qaraciyorin
zodalonmosinin  klinik tozahiirlori miixtolifdir: usaq yaslarinda
transplantasiya tolob edon koskin qaraciyor catismazligindan, 18
yasadok qaraciyor xostoliyinin olamotlorinin itmosinadok. Bunun
izah1 xarici miihit faktorlarinin tosirlori vo hoalslik molum olmayan
genetik faktorlar ola bilor.

a-1-antitripsin ¢catismazhiginin an cox rast galinan tazahiirii
emfizemadir, lakin onun klinik olamotlori xastaliyin baslangicindan
on illor sonra Ozilinii biliruzo verir. a-1-antitripsin g¢atismazliginin
sorhad soviyyasi movcuddur. Bundan asagi xostoliyin inkisaf riski
artir. Sigaret ¢okmo agciyor emfizemasinin inkisafini siirotlondirir vo
xostolorin Omriinii qisaldir. a-1-antitripsin ¢atismazligr ilo olagodar
olan emfizemanin olamotlori adoton hoyatin 3-cli onilliyinodok
meydana c¢ixmir. Lakin xostoliyin tezliyi vo agirligt ohomiyyatli
doracodo variasiya edo bilor. Bozi siqaret ¢okon soxslordo xostolik
simptomsuz keg¢ir vo ya onun simptomlart hoyatin 7-ci, 8-ci
onilliyindo iizo ¢ixir. o-l-antitripsin ¢atismazligi olan xostalorin
hayatinin uzunlugu saglam populyasiya gostoricisi ilo miiqayisoda
10-15 il qisadir.

PiZZ varianth xostalorin coxunda hoyatin miidyyan
moarholasinds qaraciyar xostoliyi inkisaf edir. Hoyatin birinci
ilinds usaqlarin 75%-do qan zordabinda ALT aktivliyi artir. Hoyatin
ilk 4 aymmda bozi xostolordo xolestazli hepatit vo ya
yenidogulmuslarin hepatiti tipli agir parenximatoz sariliq inkisaf edir
ki, bu da 6ltimo sabob ola vo ya garaciyar transplantasiyasi tolob edo
bilor. Lakin oksor xastolor sagalirlar. Xolestatik sindrom o qodor
ifadoli olur ki, qaraciyordon konar 6d yollariin okklyuziyasini
xatirladir.  Yenidogulmuslarin hepatiti miixtolif ifadsli garaciyor
nekrozu, iltihabi infiltrasiya ilo miisayiot olunur. Proses letal qurtara
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vo ya mioyyon morholods dayana bilor. Hotta 2 ayliq usaqda
qaraciyorin sirrozu tosvir edilmisdir. Bozon qaraciyorin zodolonmo
olamaotlori 4-5 ayliq yasda meydana ¢ixir vo qaraciyor daxili 6d
yollarinin saymnin azalmasi ilo olagodar olur. Bu halda garaciyordon
konar 6d yollar1 ¢oxsayli vo dardir, lakin onlarin tam obstruksiyasi
bas vermir. Daha sonra gonc yaslarda hepatomeqaliya, portal
hipertenziya, hipersplenizm, assit, ensefalopatiya ilo xroniki aktiv
hepatit — sirroz agkarlanir. Bozon qaraciyor sirrozuna yetkin dovrdo
rast golinir, ¢ox vaxt kicik dilylinlii sirroz, bazen biliar tipli sirroz
mioyyon edilir (C).

Qaraciyar sirrozu uzun illor orzindo kompensasiya olunmus
formada qala bilor, lakin 25% hallarda durmadan proqressivlagorok
usaq yaslarinda Oliimo sobob olur. 50 yas hoddindo qaraciyarin
zadolonmasi tezliyi 15% toskil edir, kisilordo bu soviyys daha
yiiksokdir. Xastoliyin ilk alamatlori portal hipertenziya vo ya assit ola
bilar (C).

a-l-antitripsin ¢atigmazligr olan xastolords ¢ox nadir hallarda
qaraciyor vo agciyorlor eyni vaxtda zodolonir. Xostolik, xiisuson
kisilordo HSK-nin inkisafi ilo fosadlasa bilor.

[HX-li xostalords ¢ox zaman a-1-antitripsin geni askarlanir, lakin
bu olagonin sobabi miioyyonlosdirilmayib.

Heteroziqotlara (MZ) xroniki hepatitli vo kriptogen sirrozlu
xostolor arasinda tez-tez rast golinir. Bu faktin shomiyyoti malum
deyil. o-Il-antitripsin  c¢atismazlhi§i olan qaraciyor sirrozlu
heteroziqotlarda HSK-nin inkisafi miimkiindiir. Lakin ¢ox giiman ki,
bu, digor faktorlarla, masolon, C Hepatiti, alkoqolizmlo va s.
olagadardir (C).

Xostolik koskin baglangicda neonatal hepatiti xatirladir, yalniz
forq ondan ibarat olur ki, giqant hiiceyralor askarlanmir. 12 hoafto
sonra diastazanin tosirino davamli olan SIK reaksiyada ifado
olunmus soviyyado ronglonan globullar agkarlanir. Qaraciyordo misin
miqdar1 shomiyyatli doeracado artir.

Elektron mikroskopiyada genislonmis kolo-kotiir endoplazmatik
sobokodo a-1-antitripsine qars1t oks-cisimciklorlo islonmo zamani
fliioressensiya veran ziilal toplantis1 agkar edilir.
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Diaqnostika

Neonatal sariliq zamani xastolikdon slibholonmok lazimdir. Eyni
zamanda bu xostoliyi yasdan asili olmayaraq, xiisuson erkon yas
dovriindo qaraciyor xostoliyi hagda molumat oldugda vo ya yanasi
agciyor patologiyast olan hallarda inkar etmok lazimdir. 50 yasdan
boylik pasiyentlordo o-1-antitripsin ¢atismazligr kriptogen sirroz
soklinds ilk dofa tozahiir edo bilar.

Diagnoz qan zordabinda a-1-antitripsinin aktivliyinin toyinino
osason qoyulur. Homginin onun fenotipini doqiq toyin etmok
lazimdir. Qaraciyarin zodelonmasinin indikatoru galovi fosfatazanin
garaciyor izofermentinin miqdarinin artmasidir. Qan zordabi
ziilallarinin elektroforezindo a-1-qglobulinlorin olmamasina diqqgot
yetirilir.  Qaraciyor  bioptatlarinda  periportal  hepatositlordo
immunohistokimyovi miiayinolordo a-1-antitripsin torkibli SIK-
miisbot toplantilar1 agkar olunmasi diagnozu tosdigloyir.

Ailada ndvbati eyni genotipli usaqda analoji klinik monzoranin
inkisafi ehtimal1 75% toskil edir.

a-1-antitripsin ¢atigmazlig1 prenatal olaraq amniotik mayenin va
ya amniotik kultura hiiceyralorinin miiayinosi zamani miioyyon edilo
bilor. Hamilsliyin 1-ci trimestrindo prenatal diaqnoz homginin DNT
tohlili zamani miimkiindiir. Bu miiayinonin aparilmasi anamnezdo
xastaliyin agir naticalari olduqda asashdir.

Diferensial diagnostika

Od yollarmin atreziyas: ilo olagodar olan xolestazli xronik
hepatitinin diferensial diagnozu digor etiologiyali sirrozlarla aparilir.

Miialica

Agciyorlorin - zodolonmosi zamani sintetik ferment vo ya
zordabdan oldo edilmis o-1-antitripsinlo ovozedici terapiya toyin
olunur.

a-l-antitripsin  ¢atigmazligr tezliyino goéro wusaq yaslarinda
qaraciyor transplantasiyasi yerino yetirilmosi tolob olunan ikinci
xostolikdir.  Transplantasiyadan sonraki hoyatin  uzunlugu vo
fosadlarin soviyyosi digor xostoliklordo oldugu kimidir. Resipiyentin
fenotipi donorun fenotipino ¢ox tez doyisir (B).
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IRSi HEMOXROMATOZ

Sinonimlar: Biiriinc diabet, birincili hemoxromatoz.

Irsi hemoxromatoz (IHX) — genetik defekt noticosindo domirin
modo-bagirsaq traktinda sorulmasinin artmasi vo onun orqanizmin
toxumalarinda toplanmasi ilo miisayiot olunan agir, c¢oxsistemli
xostolikdir. Insan orqanizminde domir artiginin ifraz olunmasimin
xlisusi mexanizmi olmadigindan bu hal, bir qayda olaraq,
garaciyorin, maodoaltt1 vozin, {royin, hipofizin funksiyasinin
pozulmasina sabab olur.

[HX “domirin izafi yiiklonmosi” (DIY) nozoloji qrupuna daxildir.
Bu xostoliklorin  esas klinik tozahiirlori iimumi patogenetik
mexanizmlo — orqan vo toxumalarda domirin izafi toplanmasi ilo
olagodardir. DIY bas veron xostoliklor qrupu codvel 1-do
gostorilmisdir.

Cadval 1. DIY ilo miisayiot edilon xastaliklor.

Xastalik Yiiklonmanin mexanizmlari
Talassemiya, sideroblast anemiya, | Qeyri-effektiv eritropoez +
anadangalma dizeritropoetik hemotransfuziya
anemiya
Hemotransfuziyalar, domir Domirin izafi daxil olmas1 + irsi
vasitalori, Baunti siderozu faktor
Atransferrinemiya, seruloplazmin | Domirin daginmasi
catismazligi metabolizminin defektlori
Gecikmis dori porfiriyasi HFE geni ilo alagali
Irsi hemolitik anemiya HFE geni ilo olagoli
Alkoqolizm, geyri-alkoqol Alimentar domirin yiiksalmis
steatohepatiti, virus hepatitlori, absorbsiyasi
portokaval sunt
Lokal sideroz (agciyor, boyrok) Eritrositlorin diapedezi, xroniki

damardaxili hemoliz
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Epidemiologiya

[HX cox da nadir xostolik deyil. Avropoid populyasiyasi
nlimayondolori arasinda bu xostoliyin geninin yayilmasina toxminon
5%, xostaliyin 6ziino (homoziqotlar) 0,3%, gozdiriciliyino ise
(heterozigotlar) 10% tezlikdos rast galinir.

Xastaliyin ekspressiyasina bir sira faktorlar, xiisuson qadinlarda
menstruasiya vo dogusla olaqodar ganitirmo tosir gostorir.

Kisilordo bu xostolik qadinlara nisbaton 5-10 dofo ¢ox rast golinir.

Xastalorin 70%-ds ilk simptomlar 40-60 yasda meydana ¢ixir.

20 yasadok soxslordo xastaliyin klinik simptomlarina nadir halda
tosadiif olunur, lakin ailo skrininqindo domirin izafi toplanmasi
miloyyonlosdirilon soxslor, o climlodon gonc menstruasiya edon
gadinlar agkarlana bilor.

Hor hansi bir xostodo IHX diagnozunun qoyulmasi pasiyentin
gohumlarinin miiayino olunmasini vo onlarda xastoliyin inkisafinin
profilaktikasini sortlondirir.

Aild skrininqi

IHX xostasi ilo birinci deracali qohumluq slaqasi olan 20 yasadok
biitlin soxslori miiayino etmok lazimdir (B).

[lkin miiayinodo acqarina zordab domiri, ferritin miqdar1 vo
zordabin  {imumi domir birlosdirmo  gabiliyyeti (ZUDBQ)
miioyyonlasdirilmalidir (B).

Transferrinin domirlo doymasi faizi zordab ferritininin miqdarinin
artmasindan ovval, holo erkon yaglarda yiiksolo bilar.

Homoziqot kigilordo 30 yasdan sonra, gqadinlarda iso 40 yasdan
sonra domirls yliklonmonin klinik alamatlori bas vers bilor.

Xosta ilo eyni genotips malik olan qgohumlar — homoziqotdurlar
vo onlarda diagnozun tosdiglonmosi vo fibrozun doracosinin
giymatlondirilmasi ii¢lin qaraciyorin biopsiyasi yerino yetirilir.

Populyasiya skrininqi

IlIkin se¢im qan zordabinda domirin miqdari, zordabin imumi vo
ya sarbast domir birlogdirma qabiliyyatinin miioyyanlosdirmasina
osaslanir (B). ©Ogor bu gostoricilorin  soviyyosinin yiiksolmosi
askarlanirsa, onda miiayine tokrarlanir.

Qaraciyor biopsiyasini — domiro ronglomoklo qaraciyor
toxumasinda domirin miqdarinin miisyyanlosdirilmasi vo qaraciyarin
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domir indeksinin (QDI) hesablanmasi — zordab gdstoricilorinin THX
lehina oldugu hallarda hoyata kegirirlor (B).

Biopsiyan1  diagnozun  doqiqlesdirilmasi  vo  xostoliyin
morholasinin miioyyon edilmosi {li¢ilin yerina yetirirlor. Bu, xiisusilo
yast 40-1 kegmis xostolor liclin shomiyyatlidir. Belo ki, bu yaslarda
garaciyorin xarakterik zodolonma olamatlori agkara ¢ixir (B).

Qaraciyorin  zodolonmasi olamatlori olan xastolorde  domir
miibadilosinin zordab gostoricilori az molumatvericidir. Bu qrup
xostolords THX siibut edon gostoricilor qaraciyor toxumasinda
domirin miqdar1 vo QDIi-dir.

Hazirki dovrde genotiplosmonin (cys282tyr mutasiyasinin toyini)
aparilmasinin iqtisadi effektivliyi miioyyonlosdirilmayib.

IHX-nin Klinik tosnifat1

Miioyyon organ va sistemlorin zodolonmo olamotlorinin {istiinliik
toskil etmasi xastaliyin 4 klinik formasinin miisyyanlogdirilmasi {igiin
osas olmusdur:

1. HFE (klassik forma) — olamatlorin “klassik tgliiyli” ¢ox vaxt
domir miibadilosinin zordab gdstoricilorinin yiiksolmosi fonunda
iiroyin vo endokrin vozlorin zodslonmo olamatlorinin olmasi ilo
xarakterizo olunur.

2. HFE 2 (hemoxromatoz 2-ci tip, yuvenil forma) — domirls izafi
yuklonmo fonunda inkisaf edir, gonc yaslarinda diaqnostika
olunur. Bu formaya nadir hallarda tosadiif edilir vo autosom-
resessiv tipli irsi otiiriiliir. Adoton, xostoliyin ilk alamatlori — cinsi
inkisafin geri qalmasi, qarinda davamli agrilarin olmasi, ritmin vo
keciriciliyin pozulmasi ilo miokardin zodslonmaosidir.

3. HFE 3 (hemoxromatoz 3-cii tip) — autosom-resessiv tipli irsi
otliriiliir, klinik olaraq klassik formadan az forqlonir.

4. HFE 4 (autosom-dominant hemoxromatoz) — xostoliyin bu
tipindo domir osason retikuloendotelial sistemdo toplanir.
Domirin Kupfer hiiceyralorinds ¢oxlu miqdarda toplanmasi askar
olunur. Bu da klinikada qaraciyorin zodolonmosi olamatlorini
miioyyanlogdirir.
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Izafi toplanmis domirin toksik tosirlari:

» sorbost radikal reaksiyalarin, domirin katalizatorlugu noticesinde
lipidlorin peroksidli oksidlogsmosinin giiclonmaosi

» domirin ¢okdiiyii yerlords kollagenin amals galmasinin artmasi

» domirin DNT ilo qarsiligli tosiri naticosinds onun birbasa
zodolonmasi (HSK-nin inkisaf riskinin artmasi)

Klinik manzars

Xostoliyin erkon simptomlari adoton orta yash kisilordo askar
olunur. Qadinlar daha az vo gec xostolonirlor. Belo ki, onlarda
domirin artig1 tabii yolla — aybast va hamilalik zamani xaric olur.

Klinik tocriibodo IHX-nin 4 inkisaf marholosi ayird edilir:

1. Latent morholo — genetik defektin mévecudlugu, DIY
olamatlorinin  olmamasi, bu morholodo domirin organizmdo
todricon toplanmasi bas verir.

2. Simptomsuz morholo — xastoliyin klinik olamoatlorinin olmamast,
DIY-nin laborator slamotlorinin askari.

3. DIY-nin erkon olamotlori morholosi — klinik monzoro az
spesifikdir, zoiflik, ozginlik, apatiya vo astenovegetativ
sindromun digor olamatlori.

4. DIY hodof orqanlarin yiiklonmosi ilo daha gec morhala olub ayri-
ayr1 orqanlarin zodslonmo olamatlori agkarlanir.

Tam inkisaf etmis xostoliyin on doaqiq obyektiv olamatlori
bunlardir:  hepatomeqaliya,  pigmentasiya,  horiimgoyobonzor
angiomalar, splenomeqaliya, artropatiya, assit, lrok ritminin
pozgunluglari, durgun {irok ¢atismazligi, badonds tiiklorin tokiilmasi,
yumurtaliglarin atrofiyasi vo sariliq.

Qaraciyor adoton birinci olaraq proseso colb olunur vo
sikayatlori olan xastolorin 95%-don ¢oxunda hepatomeqaliyaya rast
golinir. Qaraciyar sikayatlor olmadigda vo onun funksional sinaqlari
doyisilmoadikdo belo bdyiiyo bilor. Hemoxromatoz olamatlori olan
xostolorin yaridan ¢oxunda, hepatomeqaliya vo fibroza baxmayaraq,
qaraciyar funksiyasinin pozulmasinin laborator slamatlori zoaif ifads
olunur. Cox vaxt bodondo tiiklorin tokiilmasi, ovuc sathinin
eritemasi, yumurtaliglarin atrofiyasi Vo ginekomastiya
miloyyonlosdirilir. Laennek sirrozuna nisboton portal hipertenziya vo
qida borusu venalarmin varikoz genslmasine daha az tasadiif olunur.
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Qaraciyorin xor¢ongi xostolorin 30%-do inkisaf edir. Bu fosadin
tezliyi yas artdiqca yiiksolir vo hazirki dévrdo THX-1i xostolorin on
cox tosadif edilon osas Oliim sabablorindondir. Lakin xar¢engin
osason qaraciyorin sirrozu morholosindo inkisaf etmosi xostoliyin
erkon agkar1 vo miialicosinin vacibliyini 6no ¢okir.

Dorinin hiperpigmentasiyas1 diagnozun qoyuldugu anda
xostolorin 90%-do agkarlanir. Xarakterik metal-boz rong, dorido
melaninin vo ya melaninlo domirin miqdarmin artmasi ilo
olagolondirilir. Pigmentasiya, adoton diffuzdur, bodonin biitiin dori
sothini tutur vo Tlzdo, boyunda, saidin agic1 sothinin asagi
hissolorindos, ollorin arxa torofindo, baldirin asagi hissolorindo, cinsi
organlar nahiyasinds vo dori ¢apiglarinda daha ¢ox nozora ¢arpandir.
Agizin selikli gisasinin pigmentasiyasit 10-15% hallarda agkarlanir.
Bozon damagq vo torlu gisa pigmentasiyaya ugrayir.

Sokarli diabet xostolorin  65%-do, boylik ehtimalla ailo
anamnezindo diabet olan soxslordos inkisaf edir. IHX zamani diabetin
patogenezindo hor iki faktor — hom irsi meyllilik, hom do modoalti
vazin domir ¢okiintiilari ilo birbasa zodoalonmasi istirak edir. Bu halda
diabetin gedisi idiopatik sokorli diabetdon bir o qodar do forqlonmir,
yalniz daha ¢ox insulinrezistentlik vo lipodistrofiyaya rast golinir.
Gecikmis degenerativ fosadlar da sokorli diabetin noticolorindon
forqli deyil.

Artropatiya xostolorin 25-50%-do inkisaf edir. Cox vaxt yas1 50-
don yuxart olan soxslordo rast golinir, lakin xostoliyin istonilon
morholosindo qosula bilor, bozon onun birinci tozahiirii olur vo ya
xostoliyin baglangicindan xeyli gec inkisaf edir. Ovvalco, bir qayda
olaraq, proseso olin kicik oynaqlari, xiisuson 2-ci vo 3-cii bilok-
falanga oynagqlar1 qosulur. Progressivloson poliartrit mil-bilok, bud vo
diz oynaqlarina yayila bilor. Sinovitin qisamiiddotli koskin tutmalari
misahido oluna bilor. Bu da kalsium-pirofosfatin (xondrokalsinoz vo
ya psevdopodaqra) osason diz oynaginda ¢okmosi ilo olagodardir.
Rentgenoloji olaraq stimiiklorin sklerozlasmis subxondral sothlorinin
kistoz doyisikliklori, oynaq qigirdaqlarinin itirilmosi ilo oynaq
bosluglarinin  daralmasi, diffuz = demineralizasiya, slimiiyiin
hipertrofik proliferasiyast vo sinovial qisalarin kalsinozu toyin
olunur.
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Urayin patologiyasi xostolorin 15%-do miioyyonlosdirilir. Osas
tozahiir — durgun tirok catismazhigidir ki, cavan soxslorin toxminon
10%-do tosadiif edir. Simptomlar1 gofloton bas vers vo miialicosiz
tezliklo 6liimlo noticolono bilor. Urok diffuz boyiiyiir, naticodo
hemoxromatozun agkar alamatlori olmadig1 hallarda sshven idiopatik
kardiomiopatiya diagnozu qoyulur. Urok ritminin  miixtolif
pozgunluglari, xiisuson supraventrikulyar ekstrasistolalar vo
paroksizmal taxiaritmiyalar qosula bilor. Bozon qulaqciglarin
soyrimosi, qulaqciqonii  fibrillyasiya vo  miixtolif  dorocoli
atrioventrikulyar blokada bag verir.

Bozi xostolordo libido itir, onun yumurtaliglart atrofiyaya
ugrayir. Libidonun itmasi basqa klinik oslamotlordon ovval ola bilor.
Yumurtaliglarin atrofiyasi, adoton domirin ¢okmasi ilo slagadar
hipotalamo-hipofizar funksiyanin pozulmasi naticosindo
qonadotropinlorin azalmis sintezi ilo olagodar olur. Bozon xastolor
boyrokiistii vozlorin ¢atismazligi, hipotireoz vo hipoparatireozdan
oziyyat ¢akirlar.

Diaqgnostika

[HX gedisino xarici miihitin bir sira faktorlari, xiisuson domirlo
zongin qida maddoalorindon ¢ox istifado, domirin bagirsaqda
sorulmasini giiclondiran askorbin tursusunun izafi miqdarda gobulu,
alkogoldan sui-istifado, sigaret ¢cokmo, virus hepatitlori tosir gostoro
bilor. Menstrual sikl, hamiloslik vo doguslarin rolu boyiikdiir. Bu,
kisilordo qadinlara nisboton irsi hemoxromatozun 5-10 dofo ¢ox
askar olunmasimi izah edir. Qeyd etmok lazimdir ki, son illordo
diagnostikanin yaxsilagmasi ilo olagodar xastolik klinik simptomlarin
olmadig1 erkon morhalodo askarlana bilir.

Laborator tadqiqatlar

Transferrinin domirlds doymas1 (TDD) — domirin qan
zordabinda miqdarmim ZUDBQ-yo olan nisboti omsalidir. Bu
gostoricinin  hossaslhigt 95%-1 kegso do, spesifikliyi 65% toskil
etdiyindon o, skrininq miiayinolorindos istifado olunur (B).

Zardab ferritini. Zordab ferritininin konsentrasiyasi ilo
qaraciyordo  domirin  ehtiyatt = arasindaki  olago  doqiq
miloyyonlosdirilib. Nozoro almaq lazimdir ki,  ferritinin
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konsentrasiyas1 xroniki iltihab, sis, qaraciysrin alkoqol xastoliyi vo
xroniki hepatitlor zamani yiiksalo bilor.

Molekulyar-genetik miiayino iisullari. HFE genin mutant
allelinin gozdiriciliyi ilo olaqodar IHX-nin genetik asasin1 HFE genin
missens mutasiyast toskil edir: C282Y, H63D, S65C — miixtolif
kombinasiyalarda. HFE genin mutasiyas1 ilo olagodar THX-li oksor
xostolor — C282Y/C282Y homoziqotlaridir (diinyanin miixtalif
regionlarinda 50-100%-o gadar). Qeyd etmok vacibdir ki, HFE genin
iki allelinin C282Y mutasiyas1 olan soxslorin he¢ do hamisinda DIY
inkisaf etmir, yoni genetik defekt he¢ do homiso fenotipik tozahiir
etmir. Eyni zamanda HFE genin mutasiyalar1 olmayan soxslords
xostoliyin inkisafi digor etioloji faktorlarin olmasini gostorir (B).

IHX diagnozunun tesdigindon sonra qaraciyar biopsiyasi osasinda
molekulyar-genetik metodlarla HFE genin mutasiyasini toyin edirlor.
C282Y mutasiyast iizro homoziqot voziyyetin vo ya kompaund-
heteroziqot voziyyotin — C282Y/H63D askar olunmasi, HFE genin
mutasiyasinin  toyin olunmast vo xastoliyin inkisaf riskinin
mioyyonlosdirilmosi  {iglin  xostonin  qohumlarinin  miiayino
olunmasina osas verir (B).

Instrumental miiayinalor

» Qaraciyor biopsiyasi. Uzun illor qaraciyorin biopsiyas: IHX
diagnozunun qoyulmasi iigiin “qizil standart” hesab olunurdu.
Hazirki dovrde molekulyar-genetik metodlarin totbiqi zamani
garaciyorin biopsiyasi xostoliyin proqnozlasdirilmasinda boyiik
ohomiyyat kasb edir. Qaraciyarin biopsiyasi vo onun toxumasinda
domirin toyini diagnozun qoyulmasinda ¢ox doqiq metoddur.

» Qaraciyorin domir indeksi.

v QDI = qaraciyor domiri (mkmol/q quru maddo)/yas (illor)
v QDI >1,9 IHX ii¢iin diagnostik shomiyyatlidir.
Diferensial diagnoz

Xostolordo asagidakilar askarlanarsa, IHX diferensial-diagqnostik
axtarisa daxil edilmalidir:
» mongoyi namolum hepatomeqaliya
» qarinda lokalizo olunmamis davamli agrilar
» 2-ci tip sokorli diabet
» degenerativ artropatiya
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» etiologiyast namalum hipoqonadizm

» dorinin hiperpigmentasiyasi
Digor miitoxassislarin maslahatinag gostariglor:

» Diabetin klinik simptomlar1 zaman1 — endokrinoloq terofinden
miiayino

» Uroyin zodolonmosinin klinik simptomlart zamam (genezi
namolum kardiomiopatiya) — kardioloq torofindon miiayino

Miialica

Miialiconin mogsodlori:

» Orqanizmdon domirin izafi miqdarinin xaric edilmasi

» Xostoliyin  fosadlarmin  profilaktikast  (sokorli  diabet,
kardiomiopatiya, qaraciyar ¢atismazligi)

Hospitalizasiyaya gostarislor:

» Qaraciyorin biopsiyast vo domir miibadilesi pozgunlugunun
birincili xarakterinin toyini

» Qaraciyar sirrozu marholasinds fasadlarin profilaktikasi

Pohriz rejimi:

» Torkibinds ¢coxlu miqdarda hem domiri olan qida mohsullarinin — ot,
qarabasaq yarmasi, alma, nar v s. gobulunun mohdudlasdiriimasi

» Domirin vo alkoqolun sorulmasini giiclondiron askorbin
tursusunun qabulunun mohdudlagdirilmasi (B)

Simptomatik terapiya

» Miialiconin baslangic kursu — hoftade 500 ml hacmindo
qanburaxma ambulator soraitdo yerino yetirilir. Bu zaman
hemogqlobinin miqdar1 dinamikada izlonilir. Vaxtasir1 olaraq
zardab ferritininin miqdar: toyin olunur (ifade olunmus sokildo
yiiklonmads 3 ayda 1 dofs, miilayim yiiklonmado ayda 1 dofo) —
50 mkqg/ml natica oldo olunana godor (B)

» Saxlayici terapiya — baslangic terapiyadan sonra pasiyentlorin
oksariyyatinin bir ne¢s il arzindo ganburaxmaya ehtiyact olmur.
Dinamik miisahido zordab ferritininin miqdarimin toyini ilo
aparilir (B)

31



Medikamentoz miialico

» Domir xelatorlar1 ilo miialico daha az effektli olub miioyyon
fosadlar vero bilor. Dorman vasitalorinin parenteral yeridilmosini
tolob edir.

» Deferoksamin (desferal) 1 g/gilino doza ilo azslo daxilino toyin

olunur:
v effektivliyi domirin sidiklo ifraz olunmasma osason
miioyyonlosdirilir

v'uzunmiddatli istifado zamani biillurun bulanmasi mimkiin haldir
Proqnoz

Qaraciyor sirrozu olan xostolordo letal notico xostoliyin sirrotik
morhalosine qodor miialico alan xostoloro nisbaton 5,5 dofs
yliksokdir. Qaraciyor sirrozu olan xostolordo HSK-nin riski
populyasiyadan 200 dofs yiiksokdir. Bu voziyyot HSK-nin 6 ayda 1
dofo skrininginin aparilmasini tolob edir (abdominal USM, KT, alfa
fetoproteinin miqdart).

[fado olunmus soviyyado qaraciyor ¢atismazligi olan xostolora
qaraciyarin transplantasiyasi gostorisdir. Transplantasiyadan sonra 1
il yasama 60% toskil edir. Belo xostolordo O6liimo osas sabob
infeksion fosadlardir.

VILSON XOSTOLiYi

Vilson xostoliyi vo ya hepatolentikulyar degenerasiya, nadir
autosom-resessiv irsi xostolik olub nazik bagirsagda misin yiiksok
absorbsiyasi, onun qaraciyordon  sekresiyasinin  zoiflomosi
noticasinds garaciyards misin izafi toplanmasi ilo xarakterizo olunur,
bu da hepatitin inkisafina, sirroza vo fulminant qaraciyor
catismazligina sobab olur. Miqdar artdiqca mis beyindo, boyroklordo
va digar orqanlarda da toplanir.

Qohumlar arasinda nikah ¢ox olan 6lkslordo tez-tez rast golinir.

Kisi vo qadinlar arasinda borabar tezlikds tosadiif edilir.

Klinik manzara

Xostaliyin gedisinde 2 morholo miisyyonlogdirilir:
1. Latent (5-7 1il)
2. Klinik olamatlor dovrii

25% pasiyentlords xastalik kaskin baslayir.
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Qaraciyar funksiyasinin pozulmasi1 — Vilson xostoliyl zamani
biitin  tosadiiflorin  yarisindan c¢oxunda ilk olamotlordondir.
Qaraciyorin zodolonmosi xroniki hepatit, sirroz, fulminant qaraciyor
catismazligi soklindo Oziinli biiruzo vero bilor. Yoxlama zaman
sariliq, teleangiektaziyalar, palmar eritema askarlanir.

Digor soboblorlo izah olunmayan qaraciyorin hor bir istonilon
xostoliyi zamani, xlisuson do 40 yasdan asagi soxslordo Vilson
xostoliyini inkar etmok lazimdir.

Nevroloji pozulmalar. ilkin tozahiirii tremordur (tesadiiflorin
yarisindan ¢oxunda).

Nevroloji pozulmalarin erkon slamatlori:

v’ ¢otinlogmis nitq

v" hipersalivasiya

v ataksiya

v" koordinasiyanin pozulmasi

Gecikmis tozahiirlori:
distoniya
spastiklik
ozalo rigidliyi
biikiicii kontrakturalar
epileptik qicolmalar

Xostolorin ¢oxunda neyropsixi pozulmalar garaciyorin xronik
xostoliyi fonunda inkisaf edir. Psixi pozulmalara 10-20% halda
tosadiif olunur, bunlara emosional labillik, impulsivlik, soxsiyyatin
doyisilmosi aiddir.

Spesifik oftalmoloji slamoat — Kayzer-Fleyser halgalaridir,
bunlar misin depozitlori olub her iki goziin buynuz qisasinin
konarlarinda yerlogir. Bu hoalgoalor xastalorin 90%-don ¢oxunda olur,
ya vizual, ya da oftalmoskop vo yariqlh lampa vasitasi ilo toyin
olunur. Lakin Kayzer-Fleyser holgolori hissovi biliar atreziya,
birincili qaraciyor sirrozu, sklerozlasan xolangit kimi xroniki
xolestatik xastaliklori olan soxslorda do askar oluna bilor.

Boyraklorin zadalonmasi Vilson xastoliyi zamani sidiyin
tursulugunun artmasi ilo amin tursular, gliikoza, fruktoza, qalaktoza,
sidik tursusu, fosfat vo kalsiumun ekskresiyasinin giliclonmaosi ilo
xarakterizo olunur. Eyni zamanda bu doyisikliklor proteinuriya D-
penisillaminin yan tasirlorinin naticasi ola bilor. Xastalorin 16%-do
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inkisaf edon urolitiaz hiperkalsiuriya vo ya sidiyin tursulagsmasinin
pozulmasi naticasinds yarana bilor.

Siimiik-9zal5 sisteminin pozgunluqlar1 — xostoliyin xarakterik
olamati olub, biitiin hallarin yaridan ¢oxunda tosadiif olunur.

Osteopatiya. Siimiiklorin demineralizasiyasinin rentgenoloji
olamatlori xastolorin 20-25%-do agkarlanir. Osteopatiya biitiin yas
gruplarinda miisahido olunur. Adoton simptomsuz kecir. Bozi
xostolordo  patoloji simiglar bas verir. BOyrok kanalciglarinin
zadolonmasi naticosindo bozi hallarda osteomalyasiya inkisaf edo
bilar.

Artropatiya. Oynaqlarin zadslonmosine usaqlarda nadir rast
golinso do, boyliklords 50% xostolorde agkarlanir. Oynaglarin
zadalonmosi simptomsuz rentgenoloji doyisikliklordon aydin ifads
olunmus erkon osteoartroza qodor variasiya edir. Oynaqlarin
rentgenoloji simptomlari:

v oynaq yariginin daralmasi

v' siimiik toxumasinin yayilmis subxondral fragmentasiyast

v bilok vo barmaq oynaglarinin, homginin dirsok, ¢iyin, bud-

canaq, diz oynaqlariin kanari sklerozu.

Bozi xostolords kigik oynaqotrafi kistlor, fogoralorin konarlarinin
pazvari deformasiyast vo nahamar olmasi, diz gapaqlarinin kasici
osteoxondrit vo xondromalyasiyas1 askarlanir. Oynaq baglarinda,
votorlordo, oynaq kapsulunda yerlogsmis periartikulyar kalsinatlar
xarakterikdir. Artropatiyalarin ifado olunma soviyyasi xostoliyin
ifado doracosi, nevroloji, qaraciyor vo bdyrok tozahiirlori ilo
korrelyasiya etmir.

15% xostolordo xastolik hematoloji sindromlarla, birinci ndvbads
hemolitik anemiya ilo tozahiir edir.

Diagnostika
» Qaraciyorin namolum etiologiyali zadslonmasi olan 3-55 yaslh
istonilon xastade Vilson xastaliyindon siibholonmok olar. Digor

yash pasiyentlordo diagnozu inkar etmok olmaz (B)

» Qaraciyarin namoalum etiologiyali xastaliyi ilo yanasi, nevroloji

v ya psixi pozulmalar oldugda da VX-don siibholonmok olar (B)
» VX-yo siibho oldugda tocriibali miitoxassisin istirak ilo yariqlt

fonordon istifado etmoklo Kayzer-Fleyser holgosini axtarmaq

lazimdir. Bu halgonin olmamasi VX diagnozunu inkar etmir (B)
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Diagnostik meyar — zordab seruloplazmininin kaskin azalmasidir
(<50mg/1). Ciizi azalma zamani olavo miiayino tolob olunur.
Qeyd etmok lazimdir ki, seruloplazmin koskin fazali ziilaldir vo
onun miqdari iltihab, infeksiyalar, hamilolik, estrogenlorin qobulu
zamani yiiksala bilor. Seruloplazminin kigik soviyyasi nefrotik
sindrom, sekretor enteropatiya vo malabsorbsiya sindromunda
meydana ¢ixan ziilal defisiti zamani rast golinir. Normal soviyyo
VX-ni inkar etmir (B)

VX-yo siibholi biitiin xostolorde  sidikde misin  giindalik
ekskresiyasini todqiq etmok lazimdir. Bunun 40 mkg-dan (0,6
mkmol) ¢ox olmas1 slave miiayinslorin aparilmasini talob edir,
100 mkqg-dan ¢ox artim (1,6 mkmol) VX ii¢iin xarakterikdir (B)
Usaglarda VX-yo siibho yaranarsa vo misin giindslik ekskresiyast
<100 mkq olarsa, penisillinaminlo test aparilmalidir (500 mq
giindalik sidiyin yigilmasinin baglandigi vaxtda + 500 mq 12
saatdan sonra). Mis >1600 mkq (25 mkmol) olarsa, onda VX
diagnozu qoyula bilor. Misin ekskresiyasinin giiclonmosing,
homg¢inin garaciyarin digor xolestatik xostoliklori zamani da rast
golinog bilor (B)

Diagnostikanin qizil standarti — garaciyar parenximasinda misin
miqdarmin  >250 mkg/q-quru  toxumada olmasidir. Bu
gostoricinin - <40-50 mkg/q-quru  toxumada olmas1 VX
diagnozunu inkar edir. Miivafiq klinik olamotlor zaman
gostaricinin qiymati 70-250 mkq/q-quru toxumada olduqda slavo
miilayinoalor aparmaq lazimdir (B)

Nevroloji simptomatika oldugu zaman VX-ya siibho yarandiqda
miialico baglanana godor nevroloji miiayino vo bas beyinin MNR
milayinasi aparilmalidir (C)

Diagnostik  ¢otinliklor zamani vo xostonin birinci  xott
gohumlarinin ailovi skriningi iiclin genetik analiz (ATP7B
geninin mutasiyasinin askarlanmasi) aparilmalidir (B)
Autoimmun hepatit simptomatikali usaq yash pasiyentlordo (3
yasdan yuxar1) VX-don siibholonmok lazimdir (B)

Boytlik yasli pasiyentlori autoimmun hepatitin atipik klinik
monzorasi vo ya autoimmun hepatitin  qliikokortikoidlorle
mialicosinin effektsizliyi zaman1 VX-no miiayino etmok lazimdir
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VX geyri-alkoqol piy hepatozunun diferensial-diagnostik sirasina

daxil edilmalidir (D)

Koskin qaraciyor catismazligi, damardaxili hemolizo maonfi

Kumbs simagi, transamilazalarin miilayim yiiksolmasi olan vo ya

asag1 soviyyali qolovi fosfataza vo QF/bilirubin nisbotinin <2

olan pasiyentlordo VX-don siibholonmok lazimdir (B)

VX olan pasiyentin birinci xott qohumlarint VX-nin olmasina

goro milayino etmok lazimdir (A)

Radioaktiv  nisanlanmis mislo smnaq misin  qaraciyar

metabolizmini  bilavasito  giymotlondirmoys imkan verir.

Zordabin radioaktivliyini miioyyanlogdirmak ii¢lin gan radioaktiv

nisanlanmis misin (64CU va ya 67CU) gobulundan 1, 2, 4, 24 vo

48 saat sonra gotiiriilmoalidir.

v Saglam insanlarda zordabin radioaktivliyinin  birinci
yiiksoligindon sonra tokrar artimi da miisahido olunur. Bu da
misin yeni sintez olunmus seruloplazminin torkibino daxil
olmas1 vo gqan dovranina ¢ixmasi ilo slagadardir.

v Vilson xostoliyi olan pasiyentlordo seruloplazminin hotta
normal miqdar1 oldugu hallarda da zordabin radioaktivliyinin
yiiksolmasinin ikinci piki olmur.

Instrumental miiayinalar

KT bazal gangliyalarda yaxst mohdudlagsmis yariqvari ocaglar
soklindo vo gbérmo qabarinda vo ya disli niivads iri 6l¢iilii ocaqlar
soklindo bas beyinin ikitorofli doyisikliyini agkarlayir

MRT bas beyinin erkon doyisikliklorinin askarinda daha ¢ox
informasiya verir. Todqiqat ag§ maddonin, varoli korpiisiiniin vo
dorin beyincik niivalorinin fokal doyisikliklorini agkarlayir
Qaraciyorin analoji vizualizasiyasi ilo az informasiya oldo edilir.
EKQ-do sol vo ya hor iki madaciyin hipertrofiyasi, erkon
repolyarizasiya, ST seqmentinin depressiyasi, T disinin
inversiyast, miixtolif aritmiyalar askarlanir

36



Morfoloji tadqiqatlar

» Erkon morfoloji doyisikliklor: iki niivali hepatositlorin olmasi,
hepatositlordo gliikogenin toplanmasi. Portal traktlarda miilayim
piyli infiltrasiya va kigik iltihabi infiltratin olmasi

» Bozi hallarda mikrovezikulyar piylonmo proqressiv artaraq
etanolla induksiya olunmus steatozu xatirladir. Hiiceyro
organellorinin regenerasiyasinin pozulmasi, homg¢inin
hepatositlorin mitoxondrilorinin 6l¢ii vo formasmin doyisikliyi
mioyyon olunur. Misin miqdart  hoddon ¢ox olduqda
histokimyoavi miayinolords 1-ci asinus zonasinda onun
toplanmas1 miioyyonlosdirilir

» Bas beyindo anatomik doyisikliklora quyruqlu niiveds, gérmae
gabarinda, solgun cisimdo degenerasiya vo bosluglarin omolo
golmasi  aiddir.  Neyropatoloji  doyisikliklor ~ nevroloji
pozulmalarin ifadsliliyi ilo zoif korrelyasiya edir

Miialica

Vilson xastaliyinin miialicosindo osas yeri xelatorlarin vo misin
modo-bagirsaq traktindan sorulmasini  blokada edon dorman
vasitolorinin gobulu tutur. Bu mogsadlo penisillamin 1,5-2,0 g/giin
dozada ilkin toyin olunur (saxlayici doza 0,5-1,0 g/giindiir). Dorman
vasitosi 25 mgq/giin dozada piridoksinlo eyni vaxtda toyin edilir.
Penisillamino doziimsiizliikk olduqda sink dorman vasitasi (giindslik
doza 150 mq, 2-3 gobula boliinmiis) toyin olunur. Homginin
trientindon do istifado olunur. Sonuncuya déziimliiliikk daha yaxsidir (B).

Hazirda ammonium-tetratiomolibdatin nevroloji  vo  psixi
pozulmalar1 olan xastalarin miialicasinda istifadasinin klinik sinaglar
aparilir. Bu dorman vasitosi hom xelator kimi tosir gostorir, hom do
misin bagirsaqdan sorulmasinin qarsisini alir.

Torkibindo misin gatilig1 ¢ox olan qida vo suyun gobulu, xiisuson
miialiconin birinci ili gadagan olunmalidir (C).

Simptomsuz pasiyentloro homg¢inin saxlayici terapiya zamani
xelat dorman vasitasi vo ya sink toyin olunur (B).

VX naticosindo bas vermis koskin qaraciyor ¢atismazligi zamani
qaraciyor transplantasiyasi mosalosini holl etmok {i¢iin pasiyenti
transplantologa géndormok lazimdir (B).
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Hamilalik zamani miialiconi davam etdirmok, lakin D-
penisillinaminin vo trientinin dozasini azaltmaq lazimdir (B).

Miialico, transplantasiya hoyata kecirilon hallar istisna olmagla,
Omiirliik aparilmalidir (B).

[ldo az1 2 dofs zordabda misin vo seruloplazminin miqdari,
garaciyorin biokimyovi gostaricilori toyin olunmali, ganin, sidiyin
imumi milayinasi aparilmali, fiziki miiayine yerina yetirilmoalidir.
Xelatlarla miialico zaman1 miitomadi olaraq qanin vo sidiyin imumi
miiayinasi aparilmalidir (C).

Miialico zamani hor il vo ya daha tez-tez (dorman vasitolorinin
gobulu gaydasina omol olunmamasina siibho yarandigda vo ya
dozanin korreksiyasina ehtiyac oldugda) misin giindalik sidikdo
ekskresiyasint miioyyonlosdirmok lazimdir. Sorbost (seruloplazminlo
olagoli olmayan) zordab misinin soviyyasi miialico gqaydalarina omol
olunmadiqda yiiksalir, xelatlarin izafi dozalar1 zamani kaskin azalir (C).
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