ГЕМОЛИТИК АНЕМИЯ

Гемолитик анемия деб, инсон к.онидаги к.изил к.он хужайралари (эритроцитлар) нинг бузилиб ёрилиб ке-тиши натижасида организмда руй берувчи камк.он-ликка айтилади. Гемолитик анемияларни икки гурухга булиш мумкин: биринчи гурухга — эритроцитопатия-лар киради. Бу гурухга кирувчи гемолитик анемиялар-нйнг асосида к,изил к,он х.ужайраларининг мембранаси касалаланиши ётади, Камк.онлик шу сабабли ривожла-нада. Иккинчи гурухга — гемоглобинопатиялар ки​ради. Бу гурухга кирувчи гемолитик анемияларнинг асосида к.изил кон хужайралари (эритроцитлар) нинг ичидаги гемоглобиннинг касаллаииши ётади. Камк.он-лик шу сабабли ривожланади.

ЭРИТРОЦИТОПАТИЯЛАР

Эритроцитопатиялар келиб чик.иш сабабларига кура икки хил булади: биринчисига наслдан-наслга утувчи, к.и​зил кон хужайралари мембранасининг зарарланиши на​тижасида х_осил буладиган камкрнлик касаликлари киради. (Минковский-Щоффар касаллиги, эллиптбцитоз, глюкоза 6-фосфатдегидрргеназа, пируваткиназа, глю-татион-редуктаза дефицита асосида буладиган камкон-лик ва бошк,.); иккинчисига орттирилган гемолитик ане-миялар ва Макиафава — Микелли касаллиги киради.

НАСЛДАН-НАСЛГА УТУВЧИ ЭРИТРОЦИТОПАТИЯЛАР

Наслдан-наслга утувчи микросфероцитар гемоли​тик анемия ёки оилавий Минковский-Шоффар касалли​ги доминант принцйпида наслдан-наслга утувчи касал-лик булиб, 1900 йилда Минковский томонидан анйк,ланган. 1907 йилда Шоффар томонидан бу касал​ликнинг наслдан-наслга утиши маълум к.илинган.

Касалликнинг этиопатогенези. Текширувларга кура бу касаллик доминант-аутосом принцйпида наслдан-наслга аденозин уч фосфор кислота (АТФ) ва бошк,а эритроцитларнинг биконкав шаклини таъминловчи, фосфор бирлашмаларининг ресинтези бузилиши туфай-ли утиши аникланган. Бунда беморнинг эритроцитла-ри биконкав шаклини йук,отиб; юмалок. шаклли булиб к.олади. Бунинг натижасида уларнинг осмотик ва ме​эритроцитларнинг 12—20 кунгина яшай олишлари аник,-ланган. Беморнинг эритроцитлари думалок,- ва кичкина булгани учун улар микросфероцитлар (микро—кич​кина, сфероцит — юмалок.) дейилади.

Микросфероцитлар юкорид'а айтилган нук.сонлари туфайли бемор одамнинг кора тадок. тук^имасида тез ва осой бузилади. Шу сабабдан кора талок.ни микро-сфероцитларнинг тегирмони дейдилар. Бу биологик «тегирмон» к.анчалик куп ишласа, шунчалик каттала-шиб боради. Микросфероцитларнинг куплаб емирилиши беморнинг к.онида 'эритроцитлардан к.он зардоба, тук.и-малар ва жигарга чикдан гемоглобин, таркибидан куп микдорда билирубин ^осил булищига сабаб булади. Натижада жигардан ичакларга куп ут ажратилади.

Шу сабабли бемор ахлатида стеркобилин купайиб жигарга к.айтиб боради. У уробилин сифатида сийдик ор^али ташк.арига чик.иб кетади (сийдикда уробилин-нинг пайдо булиши анемияга хос белгилардан бири хисобланади). Билирубинемия натижасида беморнинг териси, склералари, мангл.айи, тил ости шиллик. к.ат-ламлари саргаяди. г^онда қр хил даражада билиру​бин, сийдикда эса уробилин аникданади. Билирубин-нинг куп мик.Дорда жигардан ут билан ажраб чикиши натижасида беморнинг ут йулида ва ут пуфагида би-лирубиндан хосил булган тошлар кузатилади.

Гемолитик анемияси бор беморларнинг суякларида Х.ам узгаришлар булади.

Касалликнинг клиникаси. Гемолитик анемия учта узига хос клиник белгилари билан ажралиб туради, булар анемия, саргайиш - ва спленомегалия сифатида ифодаланади.

Анемия. Беморлар купинча қР хил даражадаги дармонсизлик, тез чарчашлик, кдттик. қракатланиш вак.тида кучаядиган бош айланиши, куз тиниши каби шикоятлар к.иЛадилар. Ички аъзолардаги узгаришлар туфайли марказий ёки йугон томирлар, юрак клапанла-ри устида шов^инлар эшитилади. Булар бемор орга-низмидаги анемияга хос гемодинамик узгаришлардир, Бемор томир уришининг ва нафас олишининг компен​сатор тезланиши, камк.онлиги анемиянинг ривожлани-ши даражасига боглик. булади. Гемодинамик узгариш-ларнииг асосида микросфероцитларнинг тез ёрилиб (парчаланиб) нобуд булиши натижасида бемор кони-даги эритроцитларнинг умумий сони камайиб, тук.има-

Саргайиш. Шоффарнинг маълум килишича, ёшли-гиданок. беморнинг териси, шиллик, пардалари сарик. тусга эга булади. Саргайиш кузатилса х.ам беморлар-нинг териси хеч к.ичишмайди. Бу анемияга хос хислат. Саргайиш касалликнинг клиник даврларига к.араб уз-гариб туради, гемолитик кризлар пайтида тук,рок., криз-лар утгач очрок. туе олади, лекин бутунлай йук. булиб кетмайди.

Спленомегалия. Бу хил касалликка учраган бемор-ла,рнинг ички аъзоларидан кора талок. ва жигарнинг катталашуви эътиборга сазовар. К,ора талок. бемор​нинг , ёшлигиданок. микросфероцитларнинг «тегирмо-ни»га айлангани туфайли катталашиб чаи томонга кр-вургалар тагида як.крл ифодаланади. Беморни унг би-р^инига ётк.изиб курилса, яхширок. аник.лаш мумкин.

Бармоклар билан пайпаслаганда кора талокнинг к.аттик., ог-римайдиган эканлиги маълум булади. Айрим беморларда ут йуллари ёки ут пуфаги атрофида тош-ла.р пайдо булади. Шу сабабли уларда унг бикинларида у^тин-ук.тин огрик. пайдо булиб, огир холатларда хо​лецистит ривожланиши мумкин. Бундай беморларни уткир ёки сурункали тошЛи холецистит ташхиси билан операция к.шшш ноурин, чунки ут копи олиб ташлан-са, тошлар жигар ичида. хосил булиб, огрик. к.айтала-ши мумкин. Бу асосий белгилардан таищари, бемор​нинг дунг пешоналиги, танглайиницг баланд булиши х.ам алохида эътиборга сазовордир.

Минковский-Шоффар қсталиги билан касалланган беморларда х.а'р хил даражали камконлик мавжуд бу​либ, бу анемия гемолитик хислатларга эга. Лунки мик-росфероцитлар биконкав эритрбцитларга нисбатан маъ​лум даражада*^тЗвизм белгиси, яъни филогенез нуктаи назаридан х.айвонларда учрайдиган эритроцитларнинг шакли булиб, уларнинг осмотик ва меқник к.аршилик кучи пастлиги аникланган. Шу сабабли уларнинг умри к.иск.а (10—12 кунгача) булиб, улар изотоник суюклик-ларда х.ам ёрилиб кетишлари мумкин. Гемоглобин ва эритроцитларнинг сони купайиши билан беморларнинг конида (гемограммасида) ретикулоцитларнинг сони х.ам ошиб боради, уларнинг ёш вакиллари пайдо булади. Cof-лом одамда ретикулоцитларнинг сони 10% ни ташкил к.илиб, улар IV ва V синф вакилларидан иборат булса, беморларда уларнинг нормадан ошиб.. асосан III, II, огир холатларда I синф вакиллари пайдо булади.
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роцитларни куриш мумкин. Майда ва думалок. микро​сфероцитларнинг осмотик каршилиги нормага нисба​тан паст булиши аникланган. Беморларнинг сийдиги-да ут пигментлари ва кислоталарининг булмаслиги бу хил анемияга хос.

Минковский — Шоффар анемиясида беморнинг или-гида эритро-нормобластларнинг купайиши' натижасида лейко-эритробластларнинг индекси к.изил к.он х.ужай-ралари фойдасига узгариб, нормадаги 3—4:1 урнига 1:3, 2:3, 1:1 булиши мумкин. К,изиги шундаки, бемор идигидаги эритроцитлар аввалига нормал катталикда ва шаклда булиб, конга чик.к.андан сунг микросферо-цитларга айланиб кетади.

Ташхиси. Анемия, саргайиш, спленомегалия билан бир вак.тда ретикулрцитоз, мцкросфероцитоз, уларнинг осмотик даршилигини пастлиги, уробилинурия ва ахо-лурияга асосланиб к.уйилади.

Дифференциал ташхис. «А», «Б» вирусли гёпатит-лар, ут пуфаги ва йулларида буладиган тош касаллиги, меқник саргайиш берувчи меъда ости безининг усма-си, жигар циррози, усмаси билан ва бошк.а гемолитик анемиялар билан утказилади. Вирусли гепатитнинг энг мухим симптомларидан бири х.ар хил даражадаги анорексия, к.аттик. дармонсизлик булиб, беморлар сар​гайиш билан бир вак.тда огирлик сезадилар. Ундан ташк.ари, бундай беморларда диспептик синдром (кун-гил озиши, к.айт к.илиш) булиши мумкин. Қсталик гриппга ухшаш бошланса иситма кутарилиб, конъюнк-тивалар к.изариши мумкин. Саргайган терида к.ичи-шиш, жигар ва к.ора талоктшнг катталашуви кузати-лади. Крра талокдан купрок. жигар катталашади. Катталашган к.ора талок,ни ушлаганда у тошдек к.ат​тик. булмайди, четлари юмалок. булади. Беморнинг сий-диги к.изариб, касалликнинг авжида ахлатнинг ранг-сизланиши кузатилади, к.онда билирубин купайиб, у бевосита билирубин сифатида аникданади, аспартат— аланинтрансаминаза ва гексогеназа ферментларининг фаолияти кучаяди. Нихоят бемор сийдигида ут пиг​ментлари ва кислоталари пайдо булади. Иммунологик текширишлар Австралия антигенига жавобан мусбат ( + ) чик.ади. Минковский-Шоффар касаллигида бундай белгилар булмайди.

Жигар циррозида (портал цирроз, постнекротик цирроз ва бошк..) беморлар заифланади, иштах.аси уз-
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лардан хосил буладиган «юлдузчалар», кукрак қфаси ва крриннинг унг томонида, терн остида медуза «бош-лари» шаклидаги хон томирларининг кенгайиши (кол-латераллар), кизилунгачда цоя томирларининг шода-шода булиб (варикоз) кенгайиши, қёт учун қвф-ли к.он кетишлар булиши, беморларда вак.ти-вак.-ти билан кара мойга ухшаган ахлат ажралиши, УЗС ва радиоизотоплар скенограммасида жигар паренхима-сининг узгариши, касалнинг хрлати огирлашганда унинг ХОрнида сув йирилиши (асцит), нихоят беморларнинг •Хонида микросфероцитлар йуклиги назарга олиниб, микросфероцитар анемиядан фархланади. , Ут пуфаги ва йулларидаги тош касалликларида вак.-ти-вакти билан уткйр огрик.лар булиб, беморни безов-та к.илади, лекин бу касаликка спленомегалия, доимий саргайиш хос эмас. Тош юриб кетиб, ут йуллари очил-гандан сунг, огрик. билан бирга саргайиш .х.ам йук. бу​либ кетади. Беморларнй-нг хонида микросфероцитлар булмайди.

Жигар усмаси учун қттих дармонсизлик, изтироб, саргайиш, озишлик, жигарнинг катталашиши, унинг Қттиклашиб, радир-будур булиши, иситманинг чикиши, анорексия (айнихса, гуштли таомларга) хос аломат-лар булиб, беморларнинг конида микросфероцитлар булмайди. УЗС ва радиоизотоп скенограммаларида ус-мага хос узгаришлар аникланади. СОЭ қР хил дара​жада тезлашади, касалликнинг бошланишида тромбо-цитлар купайиб, уларда анизоцитоз, айнихса жуда катта тромбоцитлар учраб туради.

Меъда ости безининг усмасига аста-секин кучайиб борадиган саргайиш, терининг хичишиши, гепатомега-лия, ут пуфагининг катталашуви, бемор ахлатининг ранг-сизланиши, хонда диастазанинг купайиши, рентген ёки УЗС килинганида меъда ости безида усма борлиги маълум булиб, хонДа микросфероцитларнинг йухлиги, СОЭ нинг тезлашиб, тромбоцитларнинг купайиб кети-ши, анизо-пойколоцитоз кузатилади.'

Ут пуфагининг усмаси секин-аста огрихсиз бошла-ниб беморнинг кузлари ва териси саргайиб, унг бихи-нида огирлик, сунг.оррих пайдо булиб, зурайиб бора​ди. Бемор тез дармонсизланиб, озиб кетиш кузатилади. Спленомегалия ва микросфероцитоз булмайди. Эрит-

Даволаш: Уч босхичдан иборат: Спленэктомия ^ба-жариш; Анемияни даволаш; Ут пуфагидаги ва йул​ларидаги тош касалЛйгини даволаш. £ Наслдан-наслга утувчи овал ХУЖайряди. ..Ьлшихо*--цитоз) гемолитик анемия доминант типида тарқлувчи касаллик булиб, касаллик учун анемия, саррайиш ва гепатоспленомегалия қрактерлидир.  4

Маълумки, сор одамнинг хон суртмасида 5% гача , овалоцитлар учраши мумкин. Уларнинг михдори 10% оштанда ва қйд этилган касаллик синдромлари булган холларда овал хУжаиРали гемолитик анемия қ¥*Да суз юритиш мумкин. Чунки одамнинг эмбрионал қёти даврида унинг эритроцитлари овал шаклда булиб, ту-гилишида нормал шаклга кириши анихланган. Шу са​бабли одамнинг х°н суртмасида овалоцитлар аних-ланишининг узи касаллик аломати хисооланмаВДи-Овалоцитоз огир-гемолитик анемия билан бир вахтда кузатилса,- унда касалликни таХмин хилиш мумкин. Бундай - холда гемолитик анемиянинг сабабчиси ата​визм охибати булиши мумкин. Зеро, айрим қйвонлар-нинг, масалан туянинг хон суртмасида овалоцитлар-нинг (эллиптоцитлар) борлиги норма хисобланади. Кон суртмасидаги овалоцитлар думалох, чузинчох, эл​липс шаклда ва торэллептик шаклли булиши мумкин, Бундай шаклдаги эритроцитлар бемор ва уларнинг оила аъзоларини х°н суртмасида қм топилган.

Этиопатогенези. Бу касалликнинг сабаби анихланма-ган. ^озиргача эритроцитлар шакли узгаришининг. са-бабини эритроцитларнинг цитоплазмасида эластик модда плазмолемма мавжудлиги билан боглашади.

Касаллик клиникаси. Касаллик икки хил кечидш мумкин:

1. Компенсация х°латида. Касаллик клиник аломат-ларсиз кечиб, фақтгина хон суртмасида овалоцит​лар ва элбшцтоцитлар анихланади.
2. Декомпенсация холатиДа- ^ар хил даражадаги огирлик билан кечувчи гемолитик анемия, сарра​йиш, жигар ва х°Ра талохнинг катталашуви қрак​терлидир.
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рицшлар курсаткичининг камайиши билан бирга гово​ри даржадаги ретикулоцитоз кузатилади. Уларнинг иликларида эса — эритронормобластоз булади. Даво-лаш — спленэктомияга асосланади.

Энзим/ етишмаслик натижасида хосил буладиган гемолитик анемиялар. Бу хил анемиялар уткир ва су-рункали шаклда кечади. Улар эритроцитларнинг мем-бранасида айрим ферментларнинг тугма етишмаслиги, яъни энзимдефицит туфайли ривожланади.

Уткир дорилар таъсиркда авж оладиган эритроцит-лар таркибида тугма равишда дегидрогеназа глюко​за —6—фосфат етишмайдигак анемия.

Этиопатогенези, Маълум булишича, х.ар хил дорилар таъсири остида гемолиз булувчи _ эритроцитларнинг мембранасида глютатион етишмас экан. Бу уз навба-тида шундай эритроцитларда дегидрогеназа глюкоза— 6— фосфатнинг тугма етишмаслиги билан боглик. экан​лиги аникланган. Аник.рок. килиб айтганда ДГ6Ф нинг таъсири остида НАДФ НАДФН2га айланиб, водород донатори сифатида глютатион окисини яна бир фер-мент-глютатион редуктаза ёрдамида редуцив глюта-тионга айлантиради. Шу сабабли нормал эритроцит​ларда турлгг хил дорилар таъсири остида редуцив глютатионнинг мик.Дори жуда пастлашиб кетмайди. ДГ6Ф нинг тугма етишмаслиги бор эритроцитларда эса унинг курсаткичи тезлик билан пастга тушиб кетади. Натижада улар гемолиз булади. Эритроцитлардаги ре​дуцив глютатионнинг х.ажми дорилар таъсири остида 44 мг% пастга тушмаслиги керак. Гарчи тушиб кетса, бу беморнинг эритроцитларида наслдан-наслга утувчи ДГ6Ф касаллиги борлигидан далолат беради.

Сунгги йилларда эритроцитларда ДГ6Ф дефицити бор кишиларда 40 дан ортик. гемолиз келтириб чик.а-радиган дори-дармонлар, антибиотиклар, усимликлар, бактерия ва вируслар анидланган. Буларнинг ичида де-лагил, хинин, сульфадимезин, фенацетин, аспирин, ами​допирин, левомицетин, фуразолидон, витамин К дори препаратлари, вирус касалликл-ари бор.

Бу хил дориларнинг таъсири остида ДГ6Ф дефици​ти бор эритроцитлар томирлар ичида гемолизланади. Дорини кабул килмаса, бу одамлар узларини соп-па-сог сезадилар.

ДГ6Ф етишмаслиги наслдан-насдга кодоминант тарзда утади. Аник.роги, ДГ6Ф синтезига жавобгар ло: кус X хромосомасида жойлашган булиб, эркакларга 64
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