
İRSİ PARENXİMATOZ PİY DİSTROFİYALARI. PROTEİNOGEN FERMENTLƏR

Irsi parenximatoz piy distrofiyaları nisbətən az rast gəlinir. Bunlara irsi lipidozlar və ya sistem lipidoziar deyilir, irsi fermentopatiyalar qrupuna aiddirlər. Lipidlərin hansı üzv və toxumaların hüceyrələrində toplanmasından, eləcə də xəstəliyin klinik əlamətlərindən və digər morfoloji xüsusiyyətlərindən də asılı olaraq irsi lipidozların aşağıdakı növləri ayırd edilir.
1. Qose xəstəlivi və ya serebrozidlipidoz. Xəstəlik qlükoserebrozidaza fermentinin genetik çatışmazlığı nəticəsində inkişaf edir, nəsildən-nəslə keçir. Çoxlu miqdarda lipidlər mərkəzi sinir sisteminin, sümük iliyinirvqara ciyərin və dalaqın hi’jcevrələrində toplanmış olur. Morfoloji diaqnoz bu üzvlərdən götürülmüş biopsiya materiallarında xarakter Qoşe hüceyrəsinin müəyyənləşdirilməsinə əsaslanaraq qoyulur. Qoşe hüceyrəsi sitoplazmalarında çoxlu miqdarda lipid kütlələri olan və bununla da əlaqədar şişmiş makrofaqlara deyilir.
Qoşe xəstəliyİnin 3 klinik tipi ayırd edilir: I tip və ya xroniki qeyri-neyropatik tip; II tip və ya neyropatik tip; III tip (I və II tiplər arasında aralıq mövqe tutur). Bunlardan isə ən çox (təxminən 99%) rast gəlinəni I tipdir. Bu zaman neyronlar demək olar ki zədələnmirlər, Qoşe xəstəliyinin I tipi əsas etibarilə Avropa yəhudiləri arasında yayılmışdır. Əsas klinik əlamətləri splenomeqaliya və pansitöpeniyadir. Xəstəlik özünü cavan yaşlardan büruzə verməyə başlayır.
2. Nimann-Pik xəstəlivi və ya sfinqomielinlipidoz. Bu növ irsi lipidoz sfinqomielinaza fermentinin irsi defekti ilə əlaqədar baş verir. Lipidoz prosesi mərkəzi sinir sisteminin, sümük iliyinin, qara ciyərin və dalağın hüceyrələrində görünür. Bu üzvlərdən götürülmüş biopsiya müayinələrində Pik hüceyrələrinin görünməsi bu xəstəliyin əsas morfoloji diaqnostik kriteriyası sayılır.
3. Tey-Saks xəstəlivi və ya qanqliozidlipidoz. Buna erkən uşaq amavrotik idiotiya xəstəliyi də deyilir. Heksozaminidaza fermentinin irsi çatışmazlığının nəticəsidir. Lipidlər mərkəzi sinir sisteminin, sinir kələflərinin, qanqlionların, göziin torlu qişasının, qara ciyərin və dalağın hüceyrələrində toplanmış olur. Morfoloji diaqnoz rektal biopsiya yolu ilə yoğun bağırsağın divarındakı Meyssner sinir kələfində tapılan xarakter dəyişikliklərə əsasən qoyulur.
4. Norman-Landinq xəstəlivi və ya qeneralizə olunmus qanqliozidoz. p-qalaktozidaza fermentinin genetik defisiti ilə əlaqədar baş verir. Piylər mərkəzi sinir sisteminin, sinir kələflərinin, sümiik iliyinin, dalağın, böyrəklərin və digər üzv və toxumaların hüceyrələrində toplanır. Bu xəsteliyin xarakter morfoloji diaqnostik kriteriyası müəyyənləşdirilməmişdir.
	
Proteinoqen piqmentlərin mübadilə pozqunluqları.
Proteinogen və ya tirozinogen piqmentlər tirozin amin turşusundan əmələ gəlirlər. Bu qrupa daxil olan piqmentlərin 3 növü ayırd edilir.
1. Melanin.
2. Adrenoxrom.
3. Enteroxromaffin hüceyrə qranullarının piqmenti.
Melanin qara rəngli piqmentdir, dəridə, tüklərdə, gözdə, beyin qişala- rında, sinir qanqlionlarında və liflərində və s. olur. Melanositlərdə tirozinaza fermentinin təsirindən tirozin dioksifenilalaninə (DOFA) çevrilir, o isə polimerləşərək melanin piqmentini əmələ gətirir. Melanini udan yerli makrofaqlara melanofaqlar deyilir. Melanogenez sinir sistemi,. endokrin sistem və ultrabənövşəyi şüalarla idarə olunur. Meianin mübadiiəsinin pozulması onun miqdarının çoxaiması və yaxud da azalması və melaninin olmaması ile xarakterizə edilir. Melaninin miqdarının patoloji çoxalmasına hipermelanoz, azalmasına və ya olmamasına isə hipomelanoz və ya depiqmentasiya deyilir. Bunların hər ikisi yayılmış və ya yerli; qazanılmış və ya anadangəlmə ola bilir.
Yayılmış qazanılmış hipermelanoza misal olaraq Addison xəstəliyini göstərmək olar. Böyrəküstü vəzin beyin maddəsinin şişləri, vərəmi və s. xəstəlikləri zamanı katexolaminlərin sintezi pozulur və qanda onların miqdarı kəskin şəkildə azalır. Çoxlu miqdarda adrenokortikotrop hormon ifraz olunur, nəticədə isə yalnız melanin sintezi sürətlənir. Çünki DOFA-dan katexolaminlər deyil, yalnız melanin əmələ gəlir.
Yayılmış anadangəlmə hipermelanoz nadir irsi xəstəlik olan piqmentli kserodermiya xəstəliyində rast gəlinir (yunanca: xerox - “quru”, derma - “dəri”).
Yayılmış anadangəlmə hipomelanoz və ya albinizm xəstəliyi tirozinaza fermentinin orqanizmdə tam və ya hissəvi şəkildə irsi çatışmazlığı nəticəsində baş verir (latınca: albus - “ağ”). Bu zaman dərinin bazal qatında melanositlər olur, lakin onlarda melanin piqmenti sintez olunmur.
Yerli qazanılmış hipermelanoza bəzi xəstəliklər zamanı qoca şəxslərdə yoğun bağırsaqda (“yoğun bağırsaqın melanozu”), Lentiqo xəstəliyi, Dyubrey melanozu, şəkərli diabet və hipofizin adenomaları zamanı deridə və s. hallarda rast gəlinir.
Yerli anadangəlmə hipermelanoza dərinin inkişaf patologiyası hesab edilən nevuslarda rast gəlinir (melanin emələ gətirən toxumanın şişəbənzər törəmələri).
Yerli qazanılmış hipomelanoz dəridə ağımtıl-süd rəngli, müxtəlif ölçülü və formalı ləkələrin meydana çıxmasına deyilir, Buna leykoderma (yunanca: leuko
· “ağ”) və ya vitiliqonu misal göstərmək olar. Leykoderma bəzi iltihabi və nekrotik proseslərdən sonra, şəkərli diabet zamanı və s. hallarda deride depiqmentasiya sahəsi kimi qalır. Vitiliqo ise esas etibarile psixoemosional rsəb gərginlikləri və stresslər, və ya neyroendokrin pozğunluqlar nəticəsində, .axud da autoimmun pozğunluqlarla əlaqədar qanda dövran edən autoantitellərin təsirindən meydana çıxır. Bütün bunlar isə melanositiərin destruksyası və öz-özünə məhv olmasına gətirib çıxanr. Beləliklə, albinizmdən fərqli Dİaraq vitiliqo zamanı xarakter olaraq melanositlərin özləri məhv olurlar.
Adrenoxrom böyrəküstü vəzlərin beyin maddəsində adrenalindən əmələ gəiir.
Enteroxromaffin hüceyrə qranullarının piqmenti mədə-bağırsaq traktında selikli qişada enteroxromaffin hüceyrələrdə olur. Bu hüceyrələr APUD - sistemin bir hissəsini təşkil edir. Bu hüceyrələrdən inkişaf edən bədxassəli şişiərə karsinoid deyilir.
