[bookmark: _GoBack]          Amiloid zülalın defektinin yaranma nəzəriyyəsi
Amiloidoz – amiloid toxumalarında (özündə mürəkkəb zülal-polisaxarid kompleksini birləşdirir) hüceyrədənkənar qopmalara gətirən dəyişikliklər əsasında duran sistem xəstəlikdir və bu dəyişikliklər son nəticədə orqanların funksiyasını pozur. 
	
  Amiloid 

	
             Zülal 

	
  Klinik sindromlar 

	
AL
	Ig-nin yüngül zəncirləri, 
   k/λ
	Birincili , mielom xəstəliyi  ilə əlaqəli (Valdenstrem xəstəliyi)

	
AA
	
Amiloid A protein
	Ikincili- sistem  reaktiv amiloidoz FMF(“akut akdeniz ateşi”)

	
ATTR
	
Transtiretin (TTR)
	Irsi(ailəvi) amiloioditik neyropatiya və kardiomiopatiya, qocaliq
 amiloidozu

	
ApoA-I
	
Apolipoprotein A-I 
	Nefropatiya ilə birlikdə irsi
 neyropatiya (“dövri xəstəlik”)

	
Agel 
	
Gelsolin 
	Irsi(ailəvi) polinevropatiya, kraniyal
 nevropatiya

	
Afib 
	
Fibrinogen Aα
	Nefropatiya ilə birlikdə irsi(ailəvi)
 amiloidoz

	
Alys 
	
Lizosim 
	Nefropatiya ilə birlikdə irsi(ailəvi)
 amiloidoz 

	
A β2 M
	
β2 mikroqlobulin 
	Uzun muddətli dializ, xronik
 periton dializi 

	
A β
	
Amiloid β protein 
	Alzheimer xəstəliyi, Daun sindromu, irsi  serebral hemorragiya (Hollanda tipi)

	
Acys 
	
Sistatin C
	Irsi serebral hemorragiya
 (islandiya tipi)

	
AlAPP
	
 Amiloid peptid topaları 
	
II -tip Şəkərli diabet, insulinoma 

	
ACal 
	
Kalsitonin 
	
Tiroidin medulyar karsinoması 

	
AANF
	
Atrial Natriumuretik factor
	
Ürək amiloidozu, lokal (şişəbənzər) amiloidoz



 Amiloid madəsinin əsas tərkib hissəsi normada orqanizmdə olmayan anomal fibrilyar zülaldan F_komponentdən ibarətdir. Amiloid maddəsində F- komponentdən başqa  həmçinin az miqdarda  P- komponent (plazma komponenti ), yəni qlikozaaminqlikanlar və xondroitinsulfat, fibrin, immun komponentlər və s. də olur. Amiloid maddəsinin 95%-ni F- komponent, yalnız 5%-ni isə qlikoproteid tərkibli P- komponent təşkil edir.  
Amiloidozun yaranma nəzəriyyələri:	
·  Immunoloji nəzəriyyə (Leşke və Letterer) - Bu nəzəriyyəyə görə amiloidoza antigen-antitel reaksiyasının məhsulu kimi, yəni immunoloji reaksiyanın nəticəsi kimi baxilir.
· Lokal hüceyrə nəzəriyyəsi (Teylum) – amiloidoza müəyyən qrup hüceyrələrin sintezi kimi baxılır.
· Mutasiya nəzəriyyəsi (Serov və Şamov) -  daha müasir və elmi əsaslandırılmış nəzəriyyədir (1977)  bu nəzəriyyəyə  görə bəzi pathogen amillərin təsirilə orqanizmdə müəyyən hüceyrələrin gen aparatında dəyişikliklər – mutasiya baş verir, bu dəyişiliklərə müvafiq olaraq isə həmin hüceyrədə anomal zülallar (F-komponent) sintez olunur və beləliklə, amiloid maddəsi meydana çıxır. 
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Amiloid maddəsi asağıdakı mərhələrdə əmələ gəlir:
1. Amiloidönü mərhələ- ilk  əvvəl bəzi mezenximal mənşəli hüceyrələr (retikulyar, endothelial, plazmositlər, makrofaqlar, fibroblastlar və s.) mutasiya nəticəsində transformasiyaya uğrayaraq amiloidoblast hüceyrələrə çevrilirlər.
2. Amiloidoblast hüceyrələr tərəfindən  amiloid  maddəsinin əsas tərkib hissəsi olan F- komponent sintez olunur.
3.  Sintez olunmuş fibrilyar zülallar, yəni F-komponentlər, müxtəlif istiqamətdə bir-birilə  birləşərək amiloid maddəsinin karkasını yəni, “skeletini” əmələ gətirir. 
4. Fibrilyar zülallara amiloid maddəsinin qlikoproteid mənşəli digər elementləri  - P-komponent, xondroitinsulfat və digər maddələr qarışır və beləliklə amiloid maddəsi formalaşır.

AA- amiloidoz - Bütün ikincili və qazanılmış amiloidozlar, irsi amiloidozlardan isə “dövri xəstəlik”  zamanı meydana çıxır.
Qara ciyər paycıqlarında mərkəzi hissələrindəki (sentrolobulyar) hepatositlər normada SAA-zülalı sintez edirlər.  Normada qanda bu zülalın miqdarı  1mkq/ ml-dir. Lakin bədxassəli şişlər, xroniki iltihabi proseslər (vərəm, bronxo-ektaziya və s.)  zamanı makrofaqların sintez etdiyi interleykinin  təsirilə  qaraciyərdə SAA-zülalın miqdarı dəfələrlə yüksələrək 1mq/ml-i də keçə bilir. Çoxlu miqdarda SAA-zülalı plazma fermentlərinin təsirilə AA-peptidlərinə  qədər parçalanır və lifli strukturlar şəklində toxumalara çökür. Daha sonra isə  retikulo - endotelial sistemin makrofaqları (amiloidoblast hüceyrələr) tərəfindən həmin AA-peptidlər polimerləşdirilir və F-komponent meydana çıxır.
AL-amiloidoz – birincili və ya idiopatik amiloidoz zamanı, paraproteinemik  leykozlar (xüsusilə də mielom xəstəliyi), bədxassəli limfomalar  və s.zamanı baş verir. Plazmatik hüceyrələrdə immunoqlobulinlərin sintezi prosesi pozulur və anomal L-zəncir (paraproteinlər) əmələ gəlir. Bunlar isə ikincili olaraq makrofaqlar tərəfindən tutulur, AL-zülalı əmələ gəlir.
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