AĞCİYƏR EMFİZEMASI 

Ağciyər emfizemi (emphysem – yunanca “köpmək”) ağciyər parenximasının, alveolların destruktiv dəyişikliklərilə müşayiət olunan hava ilə dolması,şişməsi, genəlməsidir. Bu xəstəlik, xronik destruktiv bronxit və bronxial astma ilə birlikdə, hazırda AXOX (ağciyər xronik obstruktiv xəstəliyi) tərkibindən biridir.
 Qeyd etmək lazımdır ki, ağciyer emfizemasına sərbəst olaraq çox az hallarda təsadüf olunur və onun mövcudluğu hekimler tərəfindən vaxtında qeydə alınmır. Ümumiyyətlə, xəstəliyin rastgəlmə tezliyi 4%-dən çoxdur.
Etiologiya. Xəstəlik birinclli ve ikincili ola biler. Birincili oiaraq, ağciyər emfızem irsi xestelik olub, anadangəlmə a1-antitripsin fermentinin (a1_AT) çatmamazlığı defekti ile xarakterize olunur. a1 - AT əsasən, qaraciyərdə sintez olunan qlikoprotein olub, proteazaları — tripsin, hemotripsin, toxuma kallikreini, Haqeman faktorunu, plazminogen və neytrofil elastazasını inaktivləşdirir. Normada a1- AT-in qan plazmasındakı miqdarı 2,0-4,0 q/l təşkil edir və aktiv iltihabi proseslər zamanı onun qandakı miqdarı kəskin surətdə artır.
İkincili prosesdə isə ağciyərdə alveolların xronik iltihabını törədən infeksion və ya autoimmun amillər sebeb rolunu oynaya bilər. Bu mənada birinci yerdə bronxit ve obstruktiv sindrom durur. Bundan başqa bronxial astma, keçirilmiş qızılca, göy öskürək, pnevmoniya, vərəm xəstəliyi, pnevmoskleroz, ağciyerin irinli xəstəlikləri, pnevmokonioz, yeni törəmələr, bitişmiş plevrit, döş qəfəsi deformasiyaları, qabırğa qığırdaqlarının vaxtından əvvel sümükləşməsi ağciyər emfizemi ilə ağırlaşa biler. Tütünçəkmə, zərerli ekoloji mühit, tozlu istehsalat şəraiti, anadangəlmə meyllik (leykosit mənşəli proteolitik fermentlərin təsiri, a1-antitripsinin çatışmazlığı) xəstəliyin inkişafını asanlaşdıran risk amilləri sırasına daxildir.
Patogenez. Xəstəliyin patogenezi alveolların genəlməsi, cırılması və bir neçəsinin birləşərək qovuqcuq və havalı sahələrin (bullalar) əmələ gəlməsilə əlaqədardır. Bunun patogenetik mexanizmi ağciyər toxumasında elastik tiflərin destruksiyaya uğramasından və reparasiya prosesinin zəifləməsindən ibarətdir. Elastik liflərin destruksiyası proteolizis və antiproteolizis balansının pozulmasından və fıbroblastların fəallığının yüksəlməsindən baş verir. a1-AT çatışmazlığı neytrofil mənşəli elastazanın fəallığını artırır, sonuncu isə elastin və kollageni dağıdaraq elastik liflərin destruksiyasına gətirib çıxarır. Elastik liflərin destruksiyası, öz növbəsində bronxların ekspirator kollapsını törədərek, nefəsvermeni çətinləşdirir və döş qəfəsidaxili təzyiqin artmasına, alveol divarında ise perfuziyanın pozulmasına, alveolların sıradan çıxması (destruksiyası) isə tənəffüs səthinin azalmasına səbeb olur; ağciyerde oksigenizasiya pozulur- hipoksiya, hipoksemiya və hiperkapniya inkişaf edir.
Patoloji anatomiya. Bu baxımdan ağciyer emfizeminin proksi- mal atsinar, panatsinar, distal atsinar və irrequlyar bullyoz formaları ayırd olunur. Ağciyar böyümüş, şişmiş və damar şəbəkəsinin sıradan çıxıb məhdudlaşması nəticəsində solğunlaşmış görünur. Alveollararası çəpərtər nazikləşmiş, atrofiyaya uğramış, çox yerdə cırılmış və dağılmış, nəticədə alveollar bir – birilə birləşmiş və havalı sahələri əmələ gətirmiş olur; kapilyar və limfa damarlarının obliterasiyası və eyni zamanda bronxit bronxoektoziya, peribronxial və perivaskulyar dəyişikliklər görünür. Ağciyər üzərinə barmaqla təzyiq olunduqda, elastikliyinin itirilməsinə və təzyiq  olunan sahədən havanın digər hissələrə keçməsinə görə, barmaq yeri qalır; ağciyər arteriyası qalınlaşır, üroyin sağ mədəciyi hipertrofiyaya ugrayır və genəlir.
Tesnifat. Ağciyər emfizemini birincili idiopatik və ya genetik (henuin) və ikincili (yanaşı) olmaqla iki qrupa ayırırlar. Ikincili emfizemin iki forması vardır: ağciyərin havalı sahəsinin genişlenmesile səciyyələnən birinci forması və ağciyərin respirator hissəsinin destruksiyası ilə mövcudlaşan ikinci forması. Birincı forrnnda ağciyər alveolları genişlənmiş olur, ikinci formada isə ağciyərin respirator şöbəsində geriyədönməz struktur dəyişiklikəer baş vermiş olur. Birinci formaya vikar (kompensator), qocalıq (involyutiv) və kəskin emfizem növləri daxildir. İkinci forma ikincili, xronik ocaqlı ve diffuz emfızemləri özündə cəmləşdirir. İnvolyutiv emfizem yaşla əlaqədar olaraq, elastik liflərin atrofiyasından irəli gəlir. Vikar emfizema bir tərəfli pnevmoektazıyadən sonra baş verir. Ağciyərin keskin emfizemi bronxial astma tutması, bronxun yad cisimlə obliterasiyası zamanı meydana çıxa bilər.
Klinika. Ağciyər emfizemi essensial olaraq inkişaf edib, getdikcə artan təngnəfəslik və quru öskürəklə səciyyələnir və çox vaxt xronik bronxit, bronxial astma, bronxoektaziya, xronik pnevmoniya və ya pnevmosklerozla müşayiət edilir. Bu səbəbdən öskürəklə selikli və ya selikli - irinlı bəlğəm xaric olunur, nefes vermə aktı uzanır, tənəffüs çətinləşir və bu işdə yardımçı əzələlər iştirak edir. Oksigen çatışrnazlığı xestənin tədrican arıqlamasına səbəb olur. Anamnezdə tütünçəkmə, zərərli ekoloji va istehsalat amillərilə təmas keçirdiyi xronik və residivləşən respirator xəstəliklər, irsi meyllik haqqında məlumat olur. Ümumi görünüşdə döş qəfəsinin çəlləyə oxşaması, boyunun qısa olması, körpücüküstü sahələrin qabarması, boyun venalarının şişməsi və nəfəsvermə zamanı qabarması, diffuz sianoz görünür.
Döş qəfəsinin genəlmesi onun aşağı hissəsində daha çox baş verir, qabırğaarsı sahələr genişlənmiş, qabırğalar üfüqi vəziyyət almış, epiqastral bucaq böyümüş (kütləşmlş), onurğa sütununun döş hissəsində kifoz əmələ gəlmiş, döş qəfəsinin və ağciyərin ekskursiyası məhdudlaşmış olur. Perkussiyada ağciyer üzərində qutu (timpanik) səs alınır; auskultasiyada zeif teneffüs, tenəffüsün sərtləşməsi, nəfəsvermənin uzanması, quru, fitverici xırıltılar eşidilir, bəzən yaş xırıltılar da eşidilə bilər. Ürəyin sərhədləri çətin təyin olunur, tonlar karlaşmış, ağciyər arteriyası üzerinde ikinci ton aksentli olur, çox vaxt taxikardiya (90-110') teyin edilir; diafraqmanın emfizem hesabına aşağıya doğru yerdeyişmesi, ürəyin sağ mədəciyinin çatışmazlığı nəticəsində qaraciyərdə durğunluq baş verir və o, qabırğaaltından çıxaraq ellenir. Rentgenoloji müayinədə diafraqmanın aşağıya doğru yer dəyişmesi, yastılaşması, onun və ağciyərin ekskursiyasının məhdudlaşması, ağciyər havalılığının, döş sümüyü arxası sahənin artması, ağciyərdə damar şədəkəsinin kasadlaşması, ürək kölgəsinin kiçilməsi ve sallanması, «uzanıb düşmək istəyən damcıya» oxşaması, bullyoz formada çoxlu miqdarda mövcud olan bullaların hesabına ağciyər şəklinin tutqunlaşması qeyd edilir. Rentgen-kompyüter tomoqrafiyasında ağciyər kütləsinin ve həcminin artmasını, bazal hissədə olan emfizemi təyin etmək mümkündür. Xarici tənəffüs göstəricilərinin tədqiqində qalıq hava həcminin və Tiffno indeksinin artmasını, həyat tutumu və maksimal ventillyasiyanın azalması, maksimal nefəsvermə sürətiniıi zəifləməsi, obstruksiyanın mövcudluğu, diffuziya əmsalının enmesi rast gəlinir. Sirkulyasiya edən qanın həcmi, eritrositlərin miqdarı və kütləsi, venoz təzyiq artır, qan cərəyanının sürəti azalmağa meyl edir; EKQ-də ürəyin şaquli vəziyyəti, P dişciyin II və IIIstandart aparmalarda böyüməsi («P» pulmonale), ürəyin sağ mədəciyinin hipertrofiyası əlamətləri görünür. Laborator müayinələr polisitemiya, hematokritin yüksəlməsi, hemoqlobin ve qanın qatılığının artması, qanın plazmasında a1 – antitripsinin, a1 – qlobulin və a2 – makroqlobulinin azalmasını  aşkara çıxarır.
Xəstəlik spontan pnevmotoraks, tənəffüs və ağciyər – ürək çatışmazlığı, xronik ağciyər ürəyi kimi fəsadlaşa bilər. Xəstəlik xronik proqressivləşəngedişə malikdir. a1 – AT defisitlə əlaqədar inkişaf etmiş ağciyər emfizemi ağır proqnozla səciyyələnir digər hallarda proqnoz yüngüldür.
Müalicə. Birinci növbədə tütünçəkməni, ekoloji və istehsalat zərərli amilləri, xronik infeksion – iltihabi xəstəlikləri aradan götürmək üçün tədbirlər həyata keçirilməlidir. Dərman müalicəsi bronxodilatatorların, qlükokortikoidlərin və a1 – AT təyinindən ibarətdir. Bullektamiyadan ibarət cərrahi müalicə az effektivdir. Ağciyərin transplantasiyası əhəmiyyətlidir.



