№1.Amiloidoz (Biokimyəvi təsnifatı)
Amiloidoz zülal mübadiləsinin ağır pozğunluğu ilə müşaiyət olunan bir prosesdir və digər bütün distrofiyalardan fərqli olaraq,həm də çox geniş yayılmış sərbəst nozoloji xəstəlikdir.Müalicəyə çətin tabe olur,çox əksər hallarda ölümlə nəticələnir.O,digər mezenximal zülal distrofiyaları ilə ardıcıllıq təşkil etmir,sərbəst başlayır və sərbəst inkişaf edir.Amiloidoz üzv və toxumaların stromasında,damarın divarında amiloid maddəsinin meydana çıxması ilə xarakterizə olunur.Amiloidoz amiloid maddəsinin meydana çıxması ilə xarakterizə olunur.Amiloid maddəsinin əsas tərkib hissəsi normada orqanizmdə olmayan anomal fibrilyar zülaldan - F-komponentdən asılıdır.Amiloid maddəsində F-komponentindən başqa həmçinin az miqdarda P-komponenti,yəni qlikozaminqlikanlar və xondroitinsulfat,fibrin ,immun komponentlər və s. olur.Amiloid maddəsinin 95%-ni F-komponent,yalnız 5%-ni isə qlikoproteid tərkibli P-komponent təşkil edir.
Bütün hallarda amiloid maddəsinin tərkibində F-komponent eyni biokimyəvi xüsusiyyətlərə malik deyildir.Məhz bu nöqteyi-nəzərdən F-komponentin təxminən 15 biokimyəvi variantı ayırd edilir:AA,AL,AB2,AF,FAP,ASC,ATTR və s.Lakin spesifik amiloid zülalının,yəni F-komponentin bütün bu tipləri içərisində ən çox rast gəlinəni və daha böyük klinik-morfoloji əhəmiyyət kəsb edənləri AA və AL variantlarıdır.AA-zülalı normada qanda olan SAA-zülalından əmələ gəlir.AL-zülal isə immunoqlobulinlərin L-zəncirlərinin terminal fraqmentlərindən əmələ gəlir.
Amiloidoz xəstəliyinin bir neçə növü vardır.Lakin bunlardan daha çox rast gəlinənləri:AA-amiloidoz və AL-amiloidozdur.
AA-amiloidoz – bütün ikincili və ya qazanılmış amilaidozlar,irsi amilaidozlardan isə “dövri xəstəlik” zamanı meydana çıxır.
Qara ciyərin paycıqlarının mərkəzi hissələrində hepatositlər normada SAA-zülalı sintez edirlər.Normada qanda bu zülalın miqdarı 1 mkqr/ml.Lakin bədxassəli şişlər,xroniki iltihabi proseslər zamanı makrofaqların sintez etdiyi interleykinin təsiri ilə qara ciyərdə SAA-zülalın miqdarı 1000 dəfələrlə yüksələrək 1 mq/ml-i də keçə bilir.Külli miqdarda SAA-zülalları plazma fermentlərinin təsiri ilə AA-peptidlərinə qədər parçalanır və lifli strukturlar şəklində toxumalara çökür.Daha sonra isə retikulo-endotelial sistemin makrofaqları tərəfindən həmin AA-peptidlər polimerləşdirilir və F-komponent meydana çıxır.
AL-amiloidoz – birincili və ya idiopatik amilaidoz zamanı,paraproteinemik leykozlar,bədxassəli limfomalar və s. zamanı baş verir.Plazmatik hüceyrələrdə immunoqlobulinlərin sintezi prosesi pozulur və anomal L-zəncir əmələ gəlir.Bunlar isə ikincili olaraq makrofaqlar tərəfindən tutulur,AL-zülalı əmələ gəlir.

