2. Akromeqaliya

Akromeqaliya yunan sözü olub, böyük ətraf (agron - ətraf, meqas - böyük) mənasını verir. Bu xəstəlik insanda boyun fizioloji inkişafı bitdikdən sonra, yəni uzun borulu sümüklərin boy zonalarında sümükləşmə getdikdən sonra hipofizin ön payından somatotrop hormonun normadan artıq miqdarda sekresiya olunması nəticəsində sümüklərin eninə böyüməsilə, eləcə də bütün daxili üzvlərin böyüməsilə xarakterizə olunur. Xəstəliyi ilk dəfə 1886-cı ildə fransız nevropatoloqu Pyer Mari təsvir etmişdir. Xəstəlik söz yox ki, qədimdən var, lakin onun klinikasını tam şəkildə təsvir edib ədəbiyyatda məlumat verdiyinə görə xəstəliyə çox vaxt Pyer Mari xəstəliyi də deyirlər.
Etiologiya və patogenez. Xəstəliyin etiologiyasında hipofizin ön payının eozinofıl adenoması əsas rol oynayır. Lakin xəstəliyin etiologiyasında hipotalamusun müxtəlif infeksiyalarla zədələnməsinə, kəllə-beyin travmalarına da ədəbiyyatda yer verirlər. Yəni bu zədələnmə nəticəsində hipotalamusda somatoliberinin hipersekresiyası baş verir, bu da öz növbəsində hipofizin ön payındakı eozinofıl hüceyrələrin fəaliyyətini gücləndirir ki nəticədə somatotrop hormonun hipersekresiyası əmələ gəlir.
Boy hormonunun normadan çox sekresiya olunması isə sümüklə eninə böyüməsinə, həm də əzələlərin və daxili üzvlərin hipertrofıyası böyüməsinə səbəb olur. Sümüklərdə osteoporoz baş verir. Çox vaxt karbohidratlara qarşı tolerantlıq pozulur və şəkərli diabet inkişaf edir. Buna səbəb somatotropinin hipersekresiyasıdır ki, bu da insulyar aparatı daima işlədərək insulinin hipersekresiyasına gətirib çıxarır. Orqanizmdə daimi hiperinsulinizm isə insulinə qarşı rezistentlik yaradır, da öz növbəsində karbohidrat mübadiləsinin pozulmasına səbəb olur. Bundan əlavə somatotropinin təsiri ilə lipoliz prosesi sürətlənir və nəti cədə yaranan yağ turşuları insulinə qarşı rezistentliyi artırırlar. Yəni şəkərli diabetin yaranmasına əlavə faktor kimi səbəb olur.
Qalxanvariətraf vəzlərin hiperplaziyası nəticəsində qanda kalsiumun miqdarı artır, sümüklərdə minerallaşma prosesləri pozulduğundan qanda fosforun da miqdan artmış olur. Böyrəküstü vəzlərin hiperplaziya və hipertrofıyasının nəticəsi kimi qadınlarda hirsutizm, sidikdə 11 KS və 17-OKS-in miqdarı da artmış olur.
Klinika. Xəstəlik yeni inkişaf etməyə başlayanda xəstələrin şikayəti xarakterik olmur və qeyri-müəyyən olur. Xəstələrdə əzələ zəifliyi, ümumi halsızlıq, yuxunun səbəbsiz pozulması, bəzən kişilərdə impotensiya, q dınlarda isə menstruasiyanın pozulması müşahidə olunur. Sonralar xəstələrdə baş ağrıları (şiş böyüdükcə daha da intensivləşir), baş gicəllənməsi, görmənin pisləşməsi (görmə çarpazının sıxılması nəticəsində), bəzən eşitmə və qoxu hissiyatının da pisləşməsi əlamətləri meydana çıxır.
Xəstələrin sifət cizgilərinin kobudlaşması tədricən baş verdiyındən xəstələr özləri bunu hiss etmirlər. Xəstələrin qohumları və ətrafdakılar bu dəyişiklikləri hiss edirlər.
Rumıniyanın məhşur endokrinoloqu Ştefan Milku akromeqaliya xəstəliyinin inkişafında 4 mərhələ ayırd edir:
 
1. Akromeqaliya önü mərhələ - bu zaman xəstəliyin əlamətləri cüzi dərəcədə ifadə olunmuş olur, lakin məqsədyönlü müayinə aparılarsa, hormonal müayinə aparılarsa, o zaman xəstələrin qanında somatotrop hormonun miqdarının artdığı aşkar olunur;
2. Hipertrofik mərhələ - bu zaman sümüklərdə, əzələlərdə və daxili üzvlərdə böyümə müşahidə edilir və diaqnoz qoymaq çətin olmur;
3. Şişin (hipofizin adenomasının) böyümə (iriləşmə) mərhələsi – bu adenomanın görmə çarpazını sıxması nəticəsində xəstələrin görməsi pisləşir və kəllədaxili təzyiqin artması əlamətləri büruzə çıxır;
4.  Kaxeksiya (sonuncu) mərhələsi - bu mərhələdə xəstələr çox yaşaya bilmirlər.
Diaqnoz. Tipik hallarda, yəni xəstəliyin bütün əlamətləri olduqda xəstəliyə diaqnoz qoymaq çətin olmur. Yəni xəstələrin burunu, alt çənəsi, qaş qövsləri, almacıq sümükləri, dili, əlləri və ayaqlarının ölçüləri böyümüş olur ki, bu da əlavə müayinə metodları ilə (rentgen, kompyüter tomoqrafiyası, qanda SH (somatotrop hormon) müayinəsi birlikdə diaqnozu asanlaşdırır. Xəstəlik təzə inkişaf edən zamanlar qeyri-müəyyən simptomlar üzə çıxır və bu zaman diaqnoz qoymaq çətin olur. Bu zaman hormonal müayinə (somatotrop hormonun qanda miqdarı), türk yəhəriniri rentgenoloji rnüayinəsi, kompyüter tomoqrafiyası və göz dibinin müayinəsi bu xəstəliyin ilk inkişaf mərhələlərində diaqnozunu qoymağa imkan verir. Çətinlik olarsa çox vaxt insulin və ya arginin funksional sınaqlarından istifadə edirlər. İnsulin sınağı zamanı adi insulindən istifadə olunur (1 kq bədən çəkisinə 0,1 vahid olmaqla vena daxilinə fizioloji məhlulla vurulur), Bu sınaq yaxşı nəticə verməsə arginindən istifadə olunur (1 kq çəkiyə 0,5 qr olmaqla 30 dəqiqə ətzində fızioloji məhlulla venaya vurulur). Hər iki sınaq eyni üsulla aparılır, yəni ac qarına və dərman venaya yeridildikdən 30, 60, 90 və 120 dəqiqə sonra somatotrop hormonun qanda səviyyəsi təyin olunur.
Sağlam şəxslərdə insulinlə yaradılan hipoqlikemiyadan sonra, yəni 30 dəqiqədən sonra SH-in qanda səviyyəsi maksimum yüksəlir Və 90 dəqiqədən sonra tədricən enməyə başlayır. Akromeqaliyası olan şəxslərə insulin vurulandan sonra, onların qanında SH-in səviyyəsi qalxmır (ilkin səviyyədə qalır) və ya paradoksal olaraq enir. Akromeqaliya xəstəliyində arginin sınağı zamanı da SH-in qanda səviyyəsi paradoksal olaraq enir.
Xəstəliyin hipotalamik və ya hipofizar mənşəli olduğunu aşkar etmək üçün V.S.Pronin və Q.M.Frengel tiroliberin sınağından istifadə etməyi məsləhət görürlər. Tiroliberin 200-500 mkq miqdarında olmaqla fızioloji məhlulla venaya vurulur. SH-in miqdarını insulinlə sınaq aparılan qaydada yoxlayırlar. Sağlam insanlarda tiroliberipdən sonra SH-in qanda səviyyəsi artmır. Akromeqaliyası olan şəxslərdə tiroliberindən sonra SH-in qanda səviyyəsi artır. Akromeqaliyanı Peçet xəstəliyi ilə, hipotireozla və paxidermoperiostoz sindromu ilə diferensasiya edirlər.
 

Müalicə. Hipofiziri adenoması böyük ölçüdə olub, görmə çarpazını sıxıb xəstələrin görmə qabiliyyətini yox edibsə, o zaman cərrahi müalicə aparılır. Konservativ müalicədə məqsəd somatotropinin sekresiyasını azaltmaq, hipotalamohipofizar sistemin funksiyasını normallaşdırmaq və şişin böyüməsinin qarşısını almaqdır. Bu məqsədlə rentgen qamma və ya proton terapiyası aparılır. Hipotalamo-hipofizar nahiyyə 4 tərəfdən 2 gicgah, alın və ənsə nahiyyələrindən rentgelə şüalandırılır. Əvvəl xırda və artan dozada (0,25-0,35-0,50-0,75 Hr) 2 gün fasilə verməklə təyin olunur. Sonra isə hər gün 0,85 Hr olmaqla şüa tətbiq olunur. Bir kurs ərzində 40 Hr şüa verilir. Təkrar kurs müalicəsi 6-8 aydan sonra aparılır.
Şüa müalicəsilə yanaşı Parlodel (bromkriptin) və ya onun analoqu (Norprolak, Karbeqolin), həm də somatostatinin analoqu (sandostatin) tətbiq olunur.

