
SARILIQ   ( İCTERUS)

Məlum olduğu  kimi  bilirubin  retikuloendotelial  hücüyrələrə zəngin  orqanlarda  əsasən dalaqda, qaraciyərdə, sümük  iliyində  hemolizə uğramış  eritrositlərin  hemoqlobinindən  əmələ  gəlir. Sağlam orqanizmində  hər  gün  6-8 q homoqlobin əmələ gəlir , yəni  eritrositlərin  1%-i  parçalanır , və  onun 1 qramından  35 mq, gün  ərzində  220-290 mq  biluribin  hasil olur.  Bu yolla əmələ gəlmiş  sərbəst  biluribin , albumin  Y qlobulin  və betta- lipoproteinlə kompleks  təşkil etdiyi üçün sərbəst adlansa  da  böyrək   süzgəcindən  keçmir, və toxumalarda  çökə  bilmir.  Odur  ki normalda sarılıq  baş vermir.  Sərbəst  bilurubin  ancaq qanda tapılır, sonralar isə qaraciyərin  presinus-disse sahəsində  toplanır. Qaraciyərin bilurubin  sintezi və ferment funksiyası , eritrositlərin  hemolizi  normal getdikdə qanda  sərbəst bilurubinin  və ya hemobilurubinin  miqdarı  0.2 -1,0 mq% dən ( 4,3 -20,5 mkmol/l)  yuxarı  qalxmır. Sərbəst  bilurubin suda  deyil , üzvi yağlarda  həll olur,asanlıqla mərkəzi  sinir sisteminə  keçir və toksik olduğu  üçün  ensofolopatiya  əlamətləri, məs yenidoğulmuşda  patoloji sarılıq törədir. Piqment mübadiləsində qaraciyərin  iştirakı üç əsas prosesin  yerinə yetirilməsindən ibarət  olur.
1. Sərbəst bilurubini  Disse sahəsindən  tutmaq və onu  zülallardan  ayırmaq.   Bilurubin  hepatositlərin  sinusioidal  qütbündə  tutulur.
2.  Qlükuronil  transferaza  və ya bilirubin  transferaza, sulfattransferaza  fermentlərinin  iştirakı  ilə sərbəst bilirubini  bir və ya  iki molekul qlukuron  turşusu  ilə  birləşdirmək - qlukuronidləşdirmə.
3. Mono  diqlukuronid  bilirubini  - birləşmiş  bilirubini  öd  yollarına ifraz etmək. Ekskersiya hematositlərin  billar  qütbündə  baş  verir  və boyük  enerji  sərf olunmasını  tələb edir.  Birləşmiş biluribin öd yollarında  və öd  kisəsində  toplanır, suda yaxşı həll olur.  qana  düşürsə  asanlıqla  böyrəkdən süzülür, zəhərli təsiri xeyli  az  olur.  Deməli  sərbəst   bilirubinin  birləşmişə  çevrilməsi  qaraciyərin  ən vacib zərərsizləşdirici  funksiyasıdır. Birləşmiş  fraksiya  25%  mono və 75% diqlukuronid  bilirubindən  ibarətdir.
Öd yollarının  keçiriciliyi saxlandıqda düz  bilirubin  ödün tərkibində  12 barmaq  bağırsağa  tökülür, nazik  bağırsağın  distal hissəsində  və əsasən  yoğun bağırsaqda bakteriyaların  təsirindən bilirubin  qlukuronil turşusundan  ayrılır, mezobilirubin  və mezobilirubinogen   əmələ gətirir. Mezobilinogen  yoğun  bağırsaqda anaerob mikroblarının  təsirindən  gündə  1-250mq sterkobilinə  çevrilir.  Onun  az hissəsi hemoraidal  venalarından aşağı  boş venaya , ümumi qan  dövranına  düşür  və  urobilinogen  şəklində  sidiklə  ifraz  olunaraq  onu samanı sarı rəngə boyayır. Normalada sidikdə urobilinogen  çətinliklə  təyin  olunur. Sterkobilinin  bir  hissəsi  nəcisə  qarışaraq ona xarakter rəng verir, qalan  hissəsi  qanla qaraciyərə gəlir  və orada dipirrollara  qədər  parçalanır. Qaraciyərin  funksiyası pozulduqda mezobilinogenin  əksər  hissəsi  sidiklə  çıxardığından  adi  müayinələrin  köməyi  ilə onu  tapmaq olur.
Odur  ki qaraciyərin  ilk pozğunluqlarının  ilk  əlamətlərindən  biri  sidikdə  urobilinin tapılmasıdır. Beləliklə  piqment  mübadiləsində  dəyişiklik əsasən  bilirubinin  tutulmasının, birləşməsinin, ifrazının pozulması  ilə əlaqədar  olur , məsələn virus hepatitində  hepatositləri   funksiyası  zəiflədiyi üçün  və sayı azaldığı üçün  sərbəst  biluribinin Disse  sahəsində  tutulması  ləngiyir  və sərbəst  biluribin  artır. Lakin  hepatitli  xəstələrin  qanında  birləşmiş  bilirubin  də  çoxalır. Buna  səbəb  birləşmiş  biliribinin  öd kapliyarlarına deyil, sinusoidal  qütbdən  yenə də  Disse  sahəsində  tökülməsi  və oradan  qana qayıtması,  requrqitasiyasıdır. Nəticədə qanda bilirubinlə  yanaşı  həm də  öd  turşuları , qələvi  fosfotaza, xolesterin  çoxalır.
Hemolitik   Sarılıqda  eritrositlərin   sürətlə  hemolizi  və hepatositlərin  tutma  funksiyasının   pozulması  nəticəsində  qanda  sərbəst  bilirubin  çoxalır.  Bu  zaman  kompensator  olaraq  konyuqasiya  prosesi  sürətləndiyindən  öd  yollarına  çoxlu  birləşmiş  bilirubin  tökülür  və nəticədə  sidikdə  urobilinin , nəcisdə sterkobilinin   miqdarı  xeyli  artır.  Nəcisin və sidiyin   rəngi  tündləşir, lakin  sidikdə  öd  piqmentləri  tapılmır. Öd  yollarında  xeyli  birləşmiş bilirubin  toplandığı  üçün  onun  müəyyən  hissəsi  qana qayıdır. Odur ki, hemolitik  sarılıq qanda  birləşmiş   bilirubinin  də  bir  qədər  artmasını  verir. Hətta güclü  hemoliz  zamanı  xolangiollarda  qatı  ödün  daşa  çevrilməsi  və sağ  qabırğa  altında   tutma  şəkilli  ağrı  ola bilər.  Beləliklə  bu  formada  sarılığın  intensivliyi  hemolozin  dərəcəsindən   və qaraciyər  hüceyrələrinin  funksional  vəziyyətindən  asılıdır. Leptospirozda, sepsisdə, malyariyada  sarılıq  eyni  zamanda  hər  iki mexanizmlə  əlaqədar  olur. Hemolozi həm də  kimyəvi  preparatlar, sulfanilamidlər, hepatositlərin  zədələnməsini  isə  mikroblar  törədir. Malyariyada  hemoqlobinuriya  buna  misal  ola bilər.
Hemolitik  sarılıqda  birləşmiş  bilirubinin  ümumi  biluribinə  nisbəti 50%- dən aşağı  düşür. Sidik və nəcis  tünd  rəngə  boyanır, öd pleoxrom  olur, sidikdə  çoxlu  urobilinogen  tapılır. Dəri  və sklera  az sarı , solğun  anemik  olur. Qaraciyər  və  dalaq  böyüyür  lakin qaraciyərin  funksiya  və  morfologiyası  pozulmur. Periferik qanda  anemiya  əlamətləri - eritrosit  və hemoqlobin   azalır, eritrositlərin  regeneriyası hesabına  retikulositlərin  çoxalır, eritrositlərin  forması  dəyişir, makro-mikrosferositoz, oraqvari eritrositlər  və. s. əmələ gəlir.
Hemolotik  sarılığın 3  tipi  var.
Korpuskuyar hemolitik  sarılıqların  əsas  səbəbini  eritrositlərin  biokimyəvi  defekti - eritrositlərin irsi enzimopatiyası  Q-6-FDG  fermentlərinin  çayışmazlığını, Mankovski- Şoffor  anemiyası , hemoqlobinopatiyalar, eritrosit  qişalarının  defekti- paroksizmal  gecə  hemoqlobinuriyası  və Markiafaya, Mikel  xəstəliyi  və s.  olur.
Ekstra  korpuskulyor hemolitik anemiyalar   plazmada olan müxtəlif  faktorların  təsirindən  baş  verir. Bunlardan anticisimləri , məsələn qrupu uyğun gəlməyən  qan köçürüldükdə  izoanticisimlərin  təsirindən  baş verən hemolizi, müxtəlif  infeksiyon   faktorların , virusların , leptospiralların, sepsis  törədicilərin hemolozini, plazmadiumları , arsen, hidrogensulfid  və s.  kimi  hemolitik  zəhərləri  göstərmək  olar.
Üçüncü  tip  hemolitik  sarılıq - böyük  hematomalarda, infakt  zamanı , qarın boşluğuna  və plevra boşluğuna  qanaxma  zamanı  eritrositlərlərin   hemolizi  nəticəsində  çoxlu sərbəst  bilirubinin  əmələ gəlməsi  ilə  əlaqədar  olur.
Q-6 -FDG  fermentlərinin  defisiti  təkrar  hemolitik sarılıq  verir. Çox  vaxt bu  dərman  maddələri- xinin, sulfanilamidlər, hərarət salıcılar- piramidon və s. qəbulundan 2-3  gün  sonra  əmələ  gəlir. Soyuqlama , istivurma, əsəb  gərginliyi də  hemoliz verə bilər. Qəflətən  və  güclü  hemoliz məs  hemoqlobinuriya  qızdırması  zamanı   şiddətli  üşütmədən  sonra  hərarət  xeyli  yüksəlir,yaşıl və ya qara  rəngdə  çoxlu öd  kütləsi  ilə inadlı qusma, ishal, meningial əlamətlər, bəzən qarında, beldə ağrılar qeyd edilir. 2-3 saat ərzində  sarılıq  əmələ  gəlir  və 15-20 saata  maxsimuma  çatır. Xəstə çoxlu çöküntüsü  olan  qəhvəyi- boz  rəngli  sidik  ifraz  edir. Tezliklə  anemiya  baş verir.
Parenximatoz  sarılıq  2 səbəbdən - infeksion və toksik olur.  Leptospiroz,psevdovərəm ,tif ,paratif xəstəlikləri,sepsis,listerioz,bağırsaq yernisiozu sarılıqla  təzahür  etdikdə  bakterioloji  və seroloji reaksiyalar , infeksiyon  monokulyoz,herpes və sitomeqalovirus  infeksiyaları  isə  virusoloji müayinələrdə  təstiq  və ya inkar  olunur.  Virus  hepatitlərində  toksikoz  əlamətləri  az və qısamüddətli olur. Əsasən  xəstəliyin   başlanğıc  dövrləründə  rast  gəlinir, sarılıq  görünəndən  sonra qızdırma itir, intoksikasiya  xeyli  azalır. Bəzən  bunun əvəzinə  qaraciyər  çatışmamazlığı  kəskin  zəiflik,iştahsızlıq,qusma  qanaxma  tremor mərkəzi  sinir sistemi  tərəfindən dəyişikliklər əmələ  gəlir.  Qaraciyərə  zərərli  maddələrin   təsiri də sarılıq  verir. Hepatotrop  dərmanlar, vərəm  əleyhinə   dərmanlar, fenotiazid  törəmələri, tetraskilin,texniki  məhlullar,dixloreten,etilenqlikol,istehsalat  zəhərləri  və s.
Sarılıq uzun  sürdükdə  xroniki hepatit,qaraciyər  sirrozu,piqment hepotozları  haqda  düşünmək  lazımdır. Xroniki  hepatitin  persistə  edən  aktiv və xolestatik  formaları  1 neçə ay və  il çəkir, zəiflik,kefsizlik,ağrı, hepatolineal sindrom, damar ulduzcuqları, qaraciyər ovçu  əlamətləri  ilə  gedir. Xolestazın klinik  əlamətləri - kəskin  sarılıq, qaşınma,axoliya, brodikardiya, ksantoxromatozla  yanaşı qanda  birləşmiş  bilirubin , öd  turşuları, qələvi  fosfotaza,  xolesterin   xeyli  artır. 5% hallarda xolestaz  sarılıqsız  keçir.  Uzun  sürən  xolestaz  çox  vaxt  biliar  sirrozla ağırlaşır.  Qaraciyər sirrozu  əksər hallarda  B virus hepatitindən  sonra baş verir, dekompensasiya  dövrü hepatosplenomeqaliya, portal  hipertenziya- assit, meduza başı ,babasil,trofik və hormonal   pozğunluqlara- arıqlama , qlinikomastiya, tükün  tökməsi  və s. özünü göstərir. Piqment hepotozları  zamanı - Jilber, Kriqler- Nayyar,Rotor  Dabin  Conson  sindromlarında  eritrositlərin  mexaniki  və osmotik rezistentliyinin  azalması quruluşunun   dəyişilməsi  retikulositoz , anemya olmur, qaraciyər və dalaq böyümür.
Mexaniki  öd kapliyarının ödün  ekskersiyasının   pozulması ,requrqitasiyası ,ödün  hepatositlərdən  çıxarılmasının  pozulması  ilə  əlaqədar olaraq baş  verir. Öd  yollarının  daş, helmint, qatı ödlə tutulması , limfa  vəzi, şiş  vasitəsi  ilə   xaricdən  sıxılması ,iltihab  nəticəsində  daralması ,atreziyası , hipoplaziyası  hazır ödün  xaric  olunmasına mane  olur. Bu zaman qanda birləşmiş , bir az  da sərbəst  bilirubin  artır, sidikdə   və nəcisdə  urobilin  olmur, sidikdə  öd piqmentləri  tapılır. Öd  yollarında  təzyiq  artıqca hepatositlər  zədələnir, onların  ekskretor   funksiyası  pozulur, paraxoliya  baş  verir, yəni  qaraciyər daxili  xolestaz mexanizmi  işə düşür.

