3. Hemoqlobinogen piqmentlərin mübadilə pozğunluqları

Hemoqlobinogen piqmentlərin mübadilə pozğunluğu xromoproteid mübadilə pozğunluqlarının bir formasıdır. Hemoqlobinogen piqmentlər orqanizmdə hemoqlobinin parçalanması nəticəsində əmələ gəlir və 2 qrupa bölünürlər:
   1)Fizioloji piqmentlər-Bunlar normada eritrositlər öz ömrünü başa vurduqdan sonra əmələ gələn piqmentlərdir.
   2) Pataloji piqmentlər- Bunlar isə nromada orqanizmdə yaranmır.
Fizioloji hemoqlobinogen piqmentlərin 3 növü ayırd edilir: a)ferritin, b)hemosiderin,c)bilirubin.
Ferritin-tərkibində 23% 3 valentli dəmir atomu olan mürəkkəb zülaldan ibarətdir və toxumalara pas rəngi verir.2 növü vardır:anabolik ferritin və katabolik ferritin.Anabolik ferritin bağirsaqlardan sorulan dəmirdən,katabolik isə hemolize uğramış eritrositlərin dəmirindən əmələ gəlir.Hipoksiya zamani əmələ gələn ferritinin aktiv formasi olan SH-ferritin vazoparalitik təsirə malikdir.Müxtəlif mənşəli şoklar zamanı əmələ gəlir və damar kollapsına səbəb olur.Normada çoxlu miqdarda qaraciyərdə,dalaqda,limfa vazlərində,sümük iliyində olur.
Hemosiderin pas rəngli piqmentdir,sideroblastlar tərəfindən əmələ gəlir.Sideroblastlar həm mezenximal mənşəli,həm də epitelial mənşəli olur.Onları faqasitoza uğradan makrofaqlar isə siderofaqlar adlanır.Normada çoxlu miqdarda hemosiderin dalaqda,sümük iliyində,qaraciyərdə,limfa vəzlərində olur.
Hemosiderini toxumalarda müəyyən etmək üçün Perls reaksiyasından istifadə edilir: histoloji kəsiklərə sari qan duzu və xlorid turşusu ilə təsir etdikdə preparatlardakı dəmir-oksidlə reaksiya baş verir və nəticədə Berlin abısı,yəni yaşılımtıl-göy rəng əmələ gəlir.Hemosiderini təyin etmək üçün bundan başqa Şmeltser üsulundan,Kvinke üsulundan,Kloçkov üsulundan da istifadə edilir.
Bəzi xəstəliklər və ya pataloji proseslər  zamanı hemosiderinin külli miqdarda əmələ gəlməsı və toxumalar çökməsi-hemosideroz baş verir.Belə toxumalar gözlə görünən pas rəngində olurlar.Hemosideroz ümumi və ya yerli olmaqla 2 növ olur.
Ümumi və ya yayılmış hemosideroz intravaskulyar hemoliz nəticəsində əmələ gəlir.Qanda parçalanmış hemosiderin bütün üzv və toxumalara yayılaraq onları pas rəngə boyayır. Məsələn, hemolitikzəhərlənmələr, şoklar, yanıqxəstəliyi,sepsis,anemiyalar və s. patalogiyalar zamani.
Yerli hemosideroz isə ekstravaskulyar hemoliz nəticəsində əmələ gəlir.Məsələn,bədənin küt travmaları,qançırlar,daxili yumşaq toxumalara qanın hopması nəticəsində,xroniki ürək çatışmazlığı zamanı “ağciyərin boz bərkiməsi” və s.Xroniki ürək çatışmazlığı zamanı kiçik qan dövranında yaranan durğunluq səbəbilə ağciyər kapilyarları genişlənir,doluqanli olur və bəzən plazma və eritrositlər damardan kənara keçərək alveollararası arakəsmələrə,alveol boşluğuna düşür.Bura düşmüş eritrositlər 2-3 gün ərzində parçalanır,xaric olmuş hemoqlobilinlər alveolyar makrofaqlar tərəfindən tutularaq hemosiderinə çevrilir.Hemosiderini udmuş makrofaqlar pas rəngdə olduqları üçün ağciyərlər boz rəngdə görünür.
Bilirubin qəhvəyi rəngli öd piqmentidir,hemoqlobinin hem həlqəsindən əmələ gəlir.Əmələ gələn sərbəst bilirubin qaraciyərdə qlükuron turşuları ilə birləşərək birləşmiş bilirubinə çevrilir və bağırsaqlara tökülür.Onların bir hissəsi sterkobilin şəklində nəcislə xaric olunur,bir hissəsi qanla yenidən qaraciyərə qayıdır və həmçinin urobilin şəklində sidiklə xaric olunur.
Qanda bilirubin miqdarı yüksəldikdə sarılıq əmələ gəlir.İnkişaf mexanizmindən asılı olaraq sarılıqların 3 növü ayırd edilir:
   1) hemolitik və ya qaraciyər üstü sarılıq
   2) parenximatoz və ya qaraciyər sarılığı
   3) mexaniki və ya qaraciyər altı sarılıq
Hemolitik sarılıq qanda külli miqdarda eritrositlərin əmələ gəlməsi nəticəsində yaranır.Bu zaman sərbəst bilirubinin hamısı qaraciyərlə xaric ola bilmir və qanda toplanaraq toxumalara çökür.Hemolitik sarılığa intoksikasiyalar,infeksion xəstəliklər,anemiyalar,autoimmun xəstəliklər səbəb ola bilər.
Parenximatoz sarılıq qaraciyər xəstəlikləri zamanı baş verir.Kəskin və xroniki hepatitlər,diffuz pis distrofiyası,sirroz və s. Bu kimi xəstəliklər zamanı hepatositlər zədələndikləri üçün sərbəst bilirubin qlükuron turşuları ilə birləşə bilmir.
Mexaniki sarılıq isə öd yollarının bu və ya digər mexaniki amillərlə tutulması nəticəsində yaranır.Məsələn,öd daşı xəstəliyi,öd yollarının və ya mədəaltı vəzin xərçəngi,xolangit və xolangiolit,bəzi qurd xəstəlikləri zamanı və s. hallarda öd durğunluğu ilə əlaqədar öd kapilyarları daxili təzyiq nəticəsində dağılır,qaraciyərdə “öd gölləri” və nekroz ocaqları əmələ gəlir,bilirubin qana tökülür və sarılıqdan başqa orqanizmin ümumi intoksikasiyası baş verir.
Bilirubin toxumalarda Qmelin reaksiyası vasitəsilə təyin edilir.
Patoloji hemoqlobinogen piqmentlərin də 3 növü ayird edilir: a)hematoidin, b)hematinlər, c)porfirin.
Hematoidin qaramtıl-narıncı rəngli ,dəmiri olmayan piqmentdir.Hemoqlobinin oksigensiz şəraitdə hemolizi nəticəsində əmələ gəlir.Mikroskopiyada qara rəngli qranullar şəklində görünür.Kimyəvi cəhətdən bilirubinə çox oxşar olduğu üçün Qmelin reaksiyası ilə təyin olunur.
Hematinlər qara rəngli piqmentdir,tərkibində 3 valentli dəmir atomu olur.Oksihemoqlobinin hidrolizi nəticəsində əmələ gəlir.Hematinlərin 3 növü vardır:
Malyariya hematini və hemozoin.Qara rəngdə olduğu üçün buna hemomelanin də deyilir.Yalnız malyariya xəstəliyi zamanı malyariya plazmoidlərinin eritrositlərdə yaşaması,çoxalması və eritrositlərin parçalanması nəticəsində əmələ gəlir.Qanla bütün üzv və toxumalara yayılaraq onları qara rəngə boyayır.
Duz turşusu hematini qara rəngli piqmentdir,mədədə xroniki xora,eroziyalar,xərçəng və s. bu kimi xəstəliklər zamanı qansızma ocağında eritrositlərin xlorid turşusu təsirindən parçalanması nəticəsində əmələ gəlir.On a görə də xroniki yaraların dibi həmişə qara rəngdə görünür. 
Formalin hematini isə eritrositlərin formalinin təsiri ilə hemolizi zamanı əmələ gəlir,qara rəngdə olur.Meyitdən götürülmüş tikələrin formalin məhlulunda saxlanılması zamni əmələ gəlir,tünd qəhvəyi və ya qara qranulalar şəklində toxumaya çökür.



