                   HEMORRAGİK DİATEZLƏR
       Hemorragik diatezlər (HD)-anadangəlmə və ya qazanılma xəstəliklər qrupu və sindromlar olub, əsas klinik təzahürü hemorragiyadır (təkrari qanaxma və qansızmaya meyillik); spontan və ya travmadan sonra törənir.
       Daxili xəstəliklər praktikasında hemorragiyalar aşağıdakı vəziyyətlərdə rast gəlinir:
1) xəstəliyin əsas təzahürü kimi (misal üçün, trombositopenik purpura, hemofiliya, Osler-Veber-Randyu sindromu və s.);
2) müəyyən bir xəstəliyin sindromu (misal üçün, qara ciyər sirrozu, sistem qırmızı qurdeşənəyi, infeksion endokardit və s.);
3) aparılmış müalicənin fəsadlaşması (düz və qeyr-düz antikoaqulyantlar, fıbrinolitik preparatlar və s.).
      Qanaxmanın ifadəsi geniş intervalda tərəddüd edə bilir: dəri və dərialtı təbəqəyə kiçik qansızmalardan tutmuş, oynaq daxilinə, əzələarası sahələrə massiv qanaxmalar, habelə daxili orqanlardan qanaxmalar (bağırsaq, mədə, uşaqlıq və s.).
       Qanaxmanın inkişafında aşağıdakı faktorlar iştirak edir:
1. Hemostazın trombositar həlqəsi.
2. Hemostazın plazma həlqəsi.
3. Damar divarının vəziyyəti.
4. Qanın fıbrinolitik fəallığı.
      TƏSNİFAT. Qanaxmanın əsas mexanizminə görə ən çox rast gəlinən HD arasında bir neçə böyük qruplar ayırd edilir:
· Trombositopeniyalar (trombositlərin miqdarının azalması) və trombositopatiyalar (trombositlərin funksional xüsusiyyətlərinin pozulması).
· Koaqulopatiyalar (hemofiliyalar):
a) hemostazın plazma həlqəsində iştirak edən prokoaqulyantların yetərli miqdarda olmaması;
b) prokoaqulyantların funsional aktivliyinin yetərli olmaması;
c) qanda ayrı-ayrı prokoaqulyantların inhibitorlarının olması.
· Angiopatiyalar (vazopatiyalar)-damar divarının anadangəlmə və ya immunoallergik və ya infeksion-toksik təsirlərdən zədələnməsi.
· İzafi fibrinoliz;
a) trombolitik preparatlarla müalicə;
b) plazminin inhibitorunun defekti və ya plazminogenin toxuma aktivatorunun izafiliyi (irsi mənşəli).
· Disseminasiya olunmuş damar daxili laxtalanma sindromu (DDL-sindromu) hemostazın müxtəlif komponentlərinin pozulmasının kombinsiyası (trombositopeniya, koaqulopatiya).
       KLİNİK MƏNZƏRƏ. HD-nin klinik təzahürləri olduqca müxtəlifdir və hemorragik sindromun forma və ifadə dərəcəsindən, müxtəlif orqan və sistemlərin prosesə cəlb olunmasından və ağırlaşmalardan asılıdır. Bununla əlaqədar olaraq, HD-nin klinik mənzərəsini müxtəlif növ hemorragiyanın məcmusu, orqan və sistemlərin zədələnməsi sindromu, qeyri-spesifık sindrom, laborator metodlarla aşkarlanmış hemostazın pozulması sindromunun kombinasiyası kimi təsəvvür etmək məqsədə müvafiqdir.
       Hal-hazırda hemorragiyanın 5 tipi ayırd edilir (Barkaqan Z.S., 1975):
1) hematoma tipi;
2) ləkəli-petexial və ya mikrosirkulyator tip;
3) qarışıq mikrosirkulyator-hematoma tipi;
4) vaskulit-purpur tipi;
5) angiomatoz tip.
· Hematoma tipində böyük oynaqlara, dərialtı pit təbəqəsinə, peritonarxası boşluğa massiv, dərin, gərgin və ağrılı qansızma üstünlük təşkil edir. Bu, toxumaların aralanması və destruk- siyasının, deformasiyaedici artrozun, kontrakturaların, patoloji sınıqların, yalançı sümük şişlərinin, əzələlərin atrofıyasının inkişaf etməsinə səbəb olur. Spontan, posttravmatik və postoperasion profuz qanaxmalar müşahidə edilir. İrsi koaqulopatiyalar (o cümlədən, hemofiliya A və B) üçün xarakterikdir.
· Ləkəli-petexial (mikrosirkulyator) tip- ağrısız, gərgin olmayan, ətraf toxumaları sıxmayan, dəridə və selikli qişalarda səthi qansızmalar, petexiyalar, göyərtilər, diş əti, burun və uşaqlıq qanaxmaları ilə xarakterizə olunur. Qansızmalar mikrodamarların azacıq travmatizasiyasından -AT-nin ölçülməsində, palpasiya yerində, dərinin əl ilə dartılmasında və s.-törənir. Bu tip hemorragiya üçün hematomalar xarakterik deyildir, əzələ, oynaq və dayaq-hərəkət aparatının digər hissələri intakt qalır. Boşluqlarda operativ müdaxilələr zamanı qanaxmalar nadir hallarda olur və residivə meyilli olmur. Bu tip hemorragiyalar trombositopeniyalar və trombositopatiyalarda rast gəlinir.
· Qarışıq mikrosirkulyator-hematoma tipi - təkcə yuxarıda göstərilən hemorragik sindromun iki tipinin əlamətlərinin cəmindən deyil, məhz bu tipə aid bir sıra keyfiyyət xüsusiyyətləri ilə xarakterizə olunur. Klinik mənzərədə petexial-ləkəli hemorragiya üstünlük təşkil edir; hematomalar az saylı olur; lakin böyük həcmli olub, əsasən dərialtı piy təbəqəsində və pe- ritonarxası sahədə lokalizasiya olunur. Oynaq qansızmaları nadir hallarda rast gəlinir, deformasiyaedici artroz və əzələ atrofiyasına gətirib çıxarmır. Hematomalar lokalizasiyasından asılı olaraq “kəskin qarın”ı, bağırsaq keçməzliyini, kəskin apendisiti imitasiya edə bilər. Ən ağır koaqulopatiyalarda (hemofiliya A), DDL-sindromda və antikoaqulyantların artıq dozada təyinində rast gəlinə bilər.
· HD-nin vaskulit-purpur tipi mikrodamarlarda iltihabi proseslərlə əlaqədar olan bütün hemorragiyaları əhatə edir. Hemorragiyalar lokal iltihabi- eksudativ və ümumi immunoallergik və ya infeksion-toksik proseslər fonunda baş verir. Dəridə hemorragik səpgilər, bir qayda olaraq, simmetrik olur ( həm ətraflarda, həm də gövdədə); iltihabi infiltrasiya və ödem səbəbindən dəri səthindən bir qədər qabarıq olur. Hemorragiyadan qabaq, çox qaşınan səpgilər əmələ gəlir; bu elementlər qan hopması nəticəsində sonra purpur rəngi alır. Hemorragiya yox olduqdan sonra bumoqo rəngdə səpgilərin uzun müddət qalması xarakterikdir. Başqa tip hemorragiyalarda belə qalıq piqmentasiya olmur. Hemorragik vaskulitlərdə rast gəlinir.
· Angiomatoz tip HD - spontan və posttravmatik dəri, dərialtı piy təbəqəsi, başqa orqan və toxumalarda qansızmaların olmaması, lakin 1-2 lokalizasiyalı (burun, nadir hallarda-hematuriya, ağ ciyər və mədə-bağırsaq) çox israrlı qanaxmaların olması ilə xarakterizə olunur. Bu tip hemorragiyalar müxtəlif formalı telangiektaziyalarda rast gəlinir.
     Hemorragik sindromdan başqa, bir sıra hallarda, ümumi əlamətlərlə ifadə olunan (hərarətin yüksəlməsi, arıqlama, zəiflik), qeyri-spesifik sindroma rast gəlinir.
     Oynaq sindromu oyağın ağrılı olması və şişkinliyi ilə təzahür edir; hemorragik vaskulit və hemofiliyalarda rast gəlinir. Sonuncu halda oynaq sindromu oynağa qansızma ilə (hemartroz) əlaqədardır.
     Abdominal sindrom qarında tutmaşəkilli ağrılar, ürəkbulanma, bəzən qusma, “kəskin qarın” formasında, hemorragik vaskulitdə və hemofiliyalarda az rast gəlinmir.
     Böyrək sindromu hematuriya, proteinuriya, dizurik əlamətlər və böyrək tutmaları ilə təzahür edir. Hemofiliya (hematuriya israrlı olur) və hemorragik vaskulitdə rast gəlinir.
     Anemik sindrom zəiflik, başgicəllənmə, taxikardiya, ürək nahiyəsində sistolik küy, arterial hipotenziya ilə xarakterizə olunur; HD-nin bütün formalarını müşayiət edə bilir və hemorragik sindromun ifadə dərəcəsindən asılı olur.
      Hemorragiyanın patogenetik mexanizmini müəyyənləşdirmək üçün laborator müayinə metodlarından istifadə edilir. Hazırki dövrdə hemostazın öyrənilməsinin müxtəlif metodları mövcuddur və bunlar bir çox hallarda biri-birini təkrarlayır. Hər növ HD üçün hemostazın müəyyənləşdirilməsindən ötəri yararlı olan alqoritm nümunəsini aşağıdakı kimi təqdim etmək olar:
     Müayinə, qanaxma müddətinin təyin edilməsi ilə başlanır (normada 2-5 dəqiqə). Bu, qanaxmada hemostazın trombositar həlqəsinin iştirakını aydınlaşdırmağa imkan verir. Bu vaxtın uzanması trombositar həlqənin rolunu təsdiqləyir. Sonra periferik qanda trombositlerin miqdarının müəyyən edilməsi daha dəqiq qərara gəlməyə imkan verir: trombositlerin miqdarı azalmış olduqda trombositopeniya purpurasının olmasını, trombositlerin miqdarı azalmamışsa, onda trombositopatiyaların olması təstdiqlənir və trombositlərin funksional xüsusiyyətləri (adheziya, aqreqasiya) müəyyənləşdirilir.
      Əgər hemorragik təzahürlərdə qanaxma müddəti uzanmamışsa, bu vaxt hemostazın plazma həlqəsinin pozulması haqqında düşünmək olar.
     Bu məqsədlə protrombin vaxtı (PV) və aktivləşdirilmiş hissəvi tromboplastin vaxtı (AHTV) müəyyən edilir. PV uzandıqda və AHTV dəyişməz qaldıqda- defekt qan laxtalanmasının “xarici” kaskadında qalır (VII faktorun defısiti-hipokonvertinemiya). AHTV uzandıqda və PV dəyişməz qaldıqda isə-defekt hemostazın daxili kaskadında lokalize olunur (VIII, IX faktorların defisiti). PV və AHTV eyni zamanda uzananda X, V, II (protrombin) və ya I (fibrinogen) faktorlarının defisitindən söhbət gedir. Sonrakı dəqiqləşdirilmədən ötəri fibrinogenin səviyyəsi müəyyənləşdirilməlidir və necə deyərlər, “defısit zərdablar”dan istifadə edilməlidir. Bu müayinələr ixtisaslaşdırılmış laboratoriyalarda aparılmalıdır.
      Əgər trombositlərin miqdar və funksional xüsusiyyətləri normaldırsa və koaqulyasion hemostazın göstəriciləri norma daxilindədirsə, onda HD damar divarının patologiyası ilə əlaqədardır və ya başqa səbəblərlə, o cümlədən fibrinolizin artması ilə əlaqədardır. Euqlobulin laxtasının lizisi vaxtının qısalması (normada 2-4 saat) bunu sübut edəcəkdir.
      
            TROMBOSİTOPENİK PURPURA

     Trombositopenik purpura (TP) periferik qanda trombositlərin miqdarının onun parçalanmasının artması, yaranmasının azalması, sərfinin artması hesabına azalması ilə müşayiət olunan xəstəlik və sindromların geniş bir qrupunu əhatə edir.Trombositopeniyanın təsnifatını aşağıdakı kimi təqdim elmək olar
A. Trombositlərin parçalanmasının artması nəticəsində yaranan trombositopeniya
I. İrsi formalar (qlikoliz və ya Krebs sikli fermentlərinin defektləri ile əlaqədar)
II. Qazanılmış formalar:
1) immun (alloimmun, transimmun, heteroimmun, autoimmun)
a) simptomatik
b) idiopatik
2) qeyri-immun (hemangiomalarda, müxtəlif səbəbli splenektomiyalarda, ürək qapaqlarının protezlərində)
B. Trombositlərin yaranmasının catmazlığı nəticəsində yaranmış trombositopeniyalar (hemoblastozlar, hipo- və aplastik anemiyalar, B12-defisitli anemiyalar, hemolitik anemiya-gecə paroksizmal hemoqlobinuriyasında).
C. Trombositlərinin sərfinin artması nəticəsində yaranan trombositopeniyalar (disseminasiya olunmuş damar daxili laxtalanma sindromu).
      
      Trombositlərin parçalanmasının artması ilə əlqədar olan trombositopeniya qrupu daha çox rəngarəngdir. İrsi formalar az rast gəlinir (25%), qlikoliz və Krebs sikli fcrmentlərinin defekti ilə əlaqədardır ki, bu zaman trombositlərin membranında defekt yaranır və nəticədə onların yaşama müddəti qısalmış olur. Qazanılmış forma üstünlük təşkil edir (75%) və immun formalar (xüsusilə, autoimmun) böyük əhəmiyyət kəsb edir. Autoimmun formalar trombositlərə qarşı autoantitellerin yaranması ilə əlaqədardır.
    Trombositopeniyanın autoimmun forması simptomatik olaraq hansısa bir xəstəliyin əlaməti ola bilər (SQQ. Xronik aktiv hepatit və s.); əgər səbəb tapılmırsa, onda autoimmun idiopatik trombositopatiyadan danışmaq olar ki, buna da müstəqil xəstəlik kimi baxılır. Alloimmun və transimmun formalar yenidoğulmuşlarda rast gəlinir; autoimmun və heteroimmun (trombosit üzərində fıksə olunmuş yadxassəli antigenə-virusa və ya dərman maddələrinə qarşı antitellərin yaranması) formalar isə böyüklərdə rast gəlinir.
    Trombositlərin yaranmasında olan çatnıazlıqla əlaqədar olan trombositopeniya (əsasən qanyaran- ma sisteminin müxtəlif xəstəliklərində) əsas xəstəliyin bir hissəsi kimi təzahür edir və onun ifadə olunması geniş intervalda tərəddüd edir.
   Trombositlərin sərfninin artması nəticəsində yaranan trombositopeniya DDL-sindromun vacib tərkib hissəsidir və onun koaqulopatiya ilə birlikdə ifadə olunması dərəcəsi DDL-sindromun ağırlığını müəyyən edir.


               


                 









        


          
           
          
         İDİOPATİK TROMBOSİTOPENİK PURPURA
    
       İdiopatik trombositopenik purpuranın (İTP) əsasında dalaqda makrofaqlar tərəfindən trombositlərin parçalanmasının artması durur ki, bunun da nəticəsində trombositlərin səthində dalaq limfoid toxuması tərəfindən sintezi güman edilən antitel İgG-nin fiksə olunması hesabına trombositlərin yaşama müddəti kəskin azalır (normada 7-10 gün əvəzində bir neçə saat). Trombositlərin dağılmasına cavab olaraq, sümük iliyində onun hasilatı kompensator olaraq bir neçə dəfə yüksəlir. Bununla əlaqədar olaraq, sümük iliyində meqakariositlerin miqdarı artmış olur və onların ətrafinda trombositlər rast gəlinmir ki, bu da trombositlərin periferik qan dövranına artıq miqdarda daxil olması ilə əlaqədardır. İTP ilə cavan və orta yaşlı qadınlar xəstələnirlər.
     KLİNİK MƏNZƏRƏ. Xəstəlik hemorragik sindromla təzahür edir. Bir qayda olaraq, xəstəlik dalğavari keçir; sakit periodlar kəskinləşmələr ilə əvəz olunur ki, bu zaman hemorragik sindrom residivləşir (və ya güclənir) və periferik qanda trombositlərin miqdarı azalmış olur.
      Diaqnostik axtarışın I mərhələsində xəstələr dəri hemorragiyaların- dan və selikli qişalardan qanaxmadan şikayətlənə bilərlər. Dəri hemorragiyaları kiçik travmalardan sonra və ya spontan olaraq əmələ gəlir, əsasən gövdənin ön səthində və ətrafların iç səthlərində lokalizə olunur. Derman preparatlarının inyeksiya yerində böyük qansızmalar ola bilər. Xəstələr dişlərindən və burun qanaxmalarından şikayətlənirlər. Diş çəkildikdən dərhal sonra qanaxma başlanır. Nadir hallarda qanhayxırma, həzm traktının qanaxması və hematuriya rast gəlinir. Qadınlar uşaqlıq qanaxmalarından, gur və uzunçəkən menstruasiyadan şikayətlənirlər. Xəstələr qanın analizində trombosıtlərin azlığı haqqında melumat verə bilərlər. Nəhayət, xəstələr kortikosteroidlərin (prednizolon) effektiv olması barədə də məlumat verə bilərlər. Bir sıra xəstələr əvvəllər splenektomiya təklif olunmasını qeyd edirlər.
      Diaqnostik axtarışın II mərhələsində xəstəliyin kəskinləşmə periodunda lekeli-petexial tip hemorragiya aşkar edilir; hemorragiyalar gövdənin ön səthində və ətraflarda lokalizə olmaqla müxtəlif rənglərdə -tünd göy rəngdən tutmuş tünd qırmızı, yaşıl və sarı ləkələrə qeder -olurlar ki, bu da onların müxtəlif vaxtlarda yaranmaları ilə əlaqədardır. Kapillyarların kövrəkliyi sınağı müsbət olur (çimdik və jqut simptomu). Daxili orqanlar tərəfindən dəyişikliklər olmur, bir sıra hallarda dalağın böyüməsi müşahidə edilir (xüsusən trombositopeniya hemolitik anemiya ilə müşayiət ediləndə). Qaraciyərin böyüməsi trombositopeniya üçün xarakterik deyildir. Kəskinləşmə periodunda bir sıra xəstələrdə boyun limfatik düyünlərinin böyüməsi, subfebrilitet müşahidə edilir.
      Diaqnostik axtarışın III mərhələsinin həlledici əhəmiyyəti vardır. Bu mərhələdə hemorragiyanın təbiəti aydınlaşdırılır. Hər şeydən əvvəl qanaxma müddətinin artması və trombositopeniya (periferik qanda trombositlərin tam yox olmasına qədər) aşkarlanır. Trombositopeniyanın zirvəsində qan laxtasının retraksiyası olmur. Trombositlərin miqdarı 50.109/L olduqda hemorragik sindrom nadir hallarda müşahidə olunur. Trombositlərin forması dəyişmiş olur (böyük həcmli, atipik formalı, spesifik dənəvərliyin kasıb olması).
      Koaqulyasion hemostazın göstəricilərində dəyişiklik olmur (protrombin indeksi, AHTV).
      Eritrosit və hemoqlobinin miqdarı normal ola bilər. Yalnız tez-tez baş verən hemorragiyalarda posthemorragik anemiya ola bilər. Periferik qanda retikulositlerin miqdarının artması qan itirmənin intensivliyindən asılı olur. Leykositlərin miqdarı xəstələrin əksəriyyətində normal olur.
     Xəstələrin əksəriyyətində sümük iliyində meqakariositlərin miqdarı artmış olur və gənc formalar üstünlük təşkil edir.
     DİAQNOZ. Xəstəliyin diaqnozu petexial-Iəkəli hemorragiyaların trombositopeniya ilə birlikdə olması (heç bir səbəb olmadan- infeksiya və ya dərman qəbulu), sümük iliyində normal və ya artmış miqdarda meqakariositlərin olması və trombositlərin ayrılıb qopmasının olmaması əsasında qoyulur. Prednizolon qəbulunun müsbət effekt verməsinin diaqnostikada mühüm əhəmiyyəti vardır.
Differensial diaqnozda hemoblastozlar, B12-defisitli anemiya, hemolitik anemiya (Markiafava-Mikeli) və aplastik anemiyanı inkar etmək lazımdır. Nəzərə almaq lazımdır ki, autoimmun trombositopeniya SQQ-nin debütü kimi çıxış edə bilər.
     İdiopatik trombositopenik purpuranı (autoimmun) keçirilmiş virus infeksiyası və ya derman qəbulundan sonra yaranmış immun (heteroimmun) trombositopeniyadan fərqləndirmək lazımdır. Heteroimmun trombositopeniya, adətən uşaqlarda və qoca yaşlarında rast gəlinir. Preparatın təyinatı dayandırıldıqdan sonra trombositlerin miqdarı tədricən normallaşmağa başlanır. Hemorragiya, adətən zəif ifadə olunur. Xronik xarakterli autoimmun trombositopeniyadan fərqli olaraq, sonradan trombositopeniya yaranmır.
     MÜALİCƏ. Autoimmun trombositopeniya purpurasının patogenetik müalicəsi qlükokortikosteroidlərin təyini, splenektomiya və immunodepressantların (sitostatiklərin) tədbiqindən ibarətdir. Müalicə prednizolonun 1mq/kq/sut. dozası ilə başlanır; trombositlərin miqdarının normallaşmasından, xəstəliyin klinik və laborator göstəricilərin ləğvindən sonra doza tədricən azaldılaraq, təyinat ləğv edilir. Bir sıra hallarda belə bir kurs uzunmüddətli remissiyaya səbəb olur (hətta tam sağalmaya səbəb olur). Lakin prednizolonun tam ləğvindən sonra tez-tez hallarda residiv baş verir və ilkin dozaya qayıtmaq tələb olunur.
     Prednizolon ilə aparılan müalicə tam və stabil olmadıqda splenektomiyaya və ya immunodepres- santların təyininə ehtiyac yaranır. Splenektomiya 80% hallarda müsbət nəticə verir. Splenek- tomiyanın nəticəsi prednizolonun kiçik dozasının müdaxiləyə qədər effektli olması zamanı daha yaxşı olur. Splenektomiyanın nəticəsindən asılı olaraq, kiçik dozalı prednizolon kursları təyin edilir. Xəstələrin bir hissəsində splenektomiya yetərli nəticə vermir və bu zaman sitostatik preparatlardan (azatioprin 2-3mq/kq/sut. və ya siklofosfan 200-30mq/sut.) 3-5 ay ərzində istifadə edilir.
     Son zamanlar plazmoforezin effektivliyi barədə məlumatlar daxil olmaqdadır. Bu zaman qandan trombositlərin məhvinə səbəb olan autoantitellər xaric olunur.
     Qanaxmanı müxtəlif vasitələrlə (hemostatik süngər, aminokapron turşusu ilə tamponada və s.) dayandırırlar. Hemotransfuziya yalnız həyati göstərişlərdə aparılır; yuyulmuş və individual seçilmiş eritrosit kütləsindən istifadə edilir.



                        

                    


                     
                         

                        HEMOFİLİYA
     
       Hemofiliya hemorragik diatezlərin klassik formalarından biri olub, qədim zamanlardan məlumdur və irsən resessiv tipdə keçən, cinslə bağlı olan genetik xəstəlikdir. VIII və IX faktorların sintezinə cavabdeh olan genlər X-xromosomunda yerləşdiyindən hemofiliya ilə yalnız kişilər xəstələnirlər. Qadın hemofiliya ilə yalnız o halda xəstələnə bilər ki, hcmofıliyalı kişi qadın-konduktor ilə evlənmiş olsun (Bunun üçün qız zədələnmiş geni hər iki valideyindən həm atadan həm də anadan miras almalıdır).
      Hemorragiyanın səbəbi VIII, IX və ya XI faktorun defısiti və ya aktivliyinin çatmazlığıdır. VIII faktorun defisitində- hemofiliya A, IX faktorun defisitində- hemofiliya B, XI faktorun defisitinde- hemofiliya C inkişaf edir. Hemofiliya A 85-90% hallarda, hemofiliya B 10-15% hallarda rast gəlinir. Hemofiliya C-nin rast gəlmə tezliyi dəqiq məlum deyildir.
     KLİNİK MƏNZƏRƏ. Xəstəlik hematoma tipli hemorragiya ilə təzahür edir: böyük oynaqlara qansızma, əzələdaxili hematomalar, travma zamanı gur və uzunmüddətli qanaxma və hematuriya xarakterikdir. Ağ ciyər və mədə-bağırsaq qanaxmaları, kəllədaxili qansızmalar, peritonarxası hematomalar az hallarda rast gəlinir.
     Diaqnostik axtarışın I mərhələsində hemorragiyaların uşaq yaşlarından baş verməsi aydın olur. Belə ki, doğuş vaxtı sefalohematoma, uşaq yeriməyə başlayanda yıxılan vaxt burun qanaxmaları, başda və yumşaq toxumalarda hematomalar, əmələ gəlir. Daha böyük yaş qruplarında oynaqlara qansızma baş verir: eyni vaxtda I -2-dən 6-8-ə qədər oynaq zədələnə bilər. Anamnezdə həmiçinin travma və operasiyalardan 1 -5 saat sonra (trombositopeniyada- dərhal) qanaxmanın başlanması qeyd edilə bilər. Diş çəkiləndən və tonzilloektomiyadan sonra adətən uzunmüddətli qanaxma başlanır.
     Diaqnostik axtarışın II mərhələsində oynaq boşluğuna qansızma ilə əlaqədar olaraq, dayaq-hərəkət aparatının zədələnməsi aşkar edilir. Bir neçə tip oynaq  zədələnməsi ayırd edilir:
1. kəskin hemartrozlar (birincili və residivləşən);
2. xronik hemorragik - destruktiv osteoartrozlar;
3. ikincili immun revmatoidsindrom (əsas prosesin ağırlaşması kimi).

      Kəskin hemartroz - qəfildən əmələ gəlir (əsasən kiçik travmadan sonra) və ya oynaqda ağrı birdən şiddətlənir. Oynaq həcmcə böyümüş, üzərindəki dəri hiperemiyalı və isti olur. Böyük qansızmalarda fluktuasiya müəyyən edilir.
     Oynaq boşluğundan qan evakuasiya edildikdən və antihemofil plazma yeridildikdən sonra ağrılar keçir.
    Xronik hemorragik osteoartrozda soyuq periodda oynağın funksiyası pozulmamış ola bilər, lakin rentgenoqrafiyada osteoartrozun bütün xarakterik əlamətləri (oynaq yanğının daralması, osteofitlər, deformasiya) aşkar edilir. Vaxt keçdikcə oynağın mütəhərrikliyi pozulur və uyğun əzələlər atrofiyalaşır.
       İkincili revmatoid sindrom əvvəllər qansızma ilə zədələnməmiş əl və pəncənin kiçik oynaqlarında xronik iltihabı proseslə xarakterizə olunur. Bu oynaqlar sonradan tipik deformasiyaya uğrayır, ağrılı olur. Oynaqlarda güclü ifadə olunmuş səhər hərəkət məhdudluğu (skovannost) müşahidə edilir. Yaş artdıqca, oynaqların zədələnmələrinin ağırlığı və yayılması proqressivləşir və xəstələr əlilləşirlər. Oynaqların zədələnməsinin proqressivləşməsi kəskin hemartrozların tezliyindən asılı olur.
     Dərialtı, əzələarası və peritonarxası hematomalar çox ağır olur. Profuz mədə-bağırsaq qanaxmaları spontan ola bilər və ya aspirin, butadion və digər ulserogen preparatların qəbulundan sonra yarana bilər.
     Müsariqə və piyliyə qansızma bir sıra kəskin cərrahi xəstəlikləri-kəskin apendisit, bağırsaq keçməzliyi və s. imitasiya edə bilər.
     Travma və əməliyyatdan 1-5 saat sonra qanaxmanın başlanması hemofiliyanın xarakterik əlamətidir. Hemofiliyada tonzillektomiya və dişçəkilmə boşluq əməliyyatlarından daha təhlükəlidir. Bu əməliyyatlar antihemofil preparatlarının konsentratları ilə əvəzedici müalicə fonunda aparılmalıdır.
      Diaqnostik axtarışın III mərhələsində qanaxmanın təbiəti müəyyənləşdirilir. Hemofiliyalı xəstələrdə normal protrombin indeksi fonunda AHTV uzanmış olur. Trombositlərin miqdarı normal olduğundan qanaxma müddəti də normal olur; heparin-antitrombin III kompleksinin aktivliyini göstərən trombin vaxtı (TV) dəyişməz qalır. Jqut və çimdik sınaqları mənfi olur.
      Hemofiliyanın formasını xəstənin plazmasına bariumlu plazmanın əlavə olunması ilə müəyyən edirlər (barium sulfatla qarışdırılmış sağlam şəxslərin plazmasında protrombin kompleksinin faktorları -II, VII, IX və X birleşmiş olur, VIII faktor isə birleşməmiş qalır). Əgər bariumlu plazma əlavə olunduqdan sonra uzanmış AHTV normallaşarsa, onda hemofiliya A təsdiqlənmiş olur, əgər normallaşma olmazsa, onda hemofiliya B təstiqlənmiş olur.
    DİAQNOZ. Bütün hematoma tipli hemorragiyalarda və dayaq-hərəkət aparatının zədələnməsi olduqda, həmiçinin gec qanaxma verən operativ müdaxilələrdə hemofiliyanın olmasından şübhələnmək lazımdır. Ailə xətti ilə kişilərdə uşaq çağlarından xəstəliyin olmasının aşkar edilməsinin böyük əhəmiyyəti vardır. Hemofiliyanın diaqnozunun qoyulmasında və onun formasının müəyyənləşdirilməsində laboralor müayinələr həlledici əhəmiyyətə malikdir.
    DİFFERENSİAL DİAQNOZ. Hemofiliyanı angiohemofiliyadan (Villebrand xəstəliyi) differensasiya etmək lazımdır. Villebrand xəstəliyi irsi xəstəlik olub, trombositar-damar homestazında iştirak edən VIII faktorun əsas komponentinin (VIII-VF) sintezinin pozulması ilə xarakterizə olunur. Güman edilir ki, VIII-VF VIII faktorun komponentlərinin birinin əsas requlyatorudur. Bununla əlaqədar olaraq, Villebrand xəstəliyində həm VIII-VF, həm də VIII faktor azalmış olur. Lakin hemofiliyada yalnız VIII faktor azalmış olur, VIII-VF isə plazmada normal miqdarda olur. Villebrand xəstəliyində hemartrozlar az hallarda rast gəlinir, trombositlərin adhezivliyi pozulmuş olur, qanaxma müddəti uzanmış olur.
    MÜALİCƏ. Qanaxma periodunda hemostatik müalicə aparılır. Tərkibində VIII faktor olan hemopresipitatlar (antihemofil plazma, kriopresipitat, VIII faktorun konsentratı) vasitəsi ilə əvəzedici terapiya əsas müalicə metodudur. Ən effektiv olanı kreopresipitatdır. VIII faktorun konsentratını vena daxilinə vururlar. Hemofiliya B-də IX faktorun konsentratından istifadə edilir. Fövqəladə hallarda sutkada 3 dəfədən az olmayaraq massiv, birbaşa qanköçürmədən istifadə edilir. Qanaxma sahələrini trombin və aminokapron turşusu ilə işləyirlər.
      Kəskin hemartrozlarda oynaq müvəqqəti immobilizasiya olunur, qan evakuasiya edilir və oynaq boşluğuna hidrokortizon yeridilir. Revmatoid sindromda prednizolon 20-40mg/sut. dozada teyin edilir. Oynaqların zədələnməsinin soyuq periodunda fizioterapiya, МВТ aparılır.
     PROFİLAKTİKA. Hemofiliyada qanaxmanın qabağını almaq üçün sistematik olaraq VIII faktorun konsentratları vena daxilinə vurulmalı, travmalardan qaçılmalı, operativ müdaxilədən əvvəl transfuzion terapiya aparılmalıdır.
               

               


               ANGİOPATİYALAR (VAZOPATİYALAR)
     
       Angiopatiyalarda HD damar divarının anadangəlmə patologiyası nəticəsində (misal üçün, irsi hemorragik teleangiektaziya-Osler-Veber-Rendyu sindromu) və ya damar divarının immunoallergik və infeksion-toksik zədələnməsi (misal üçün, hemorragik vaskulit- Şenleyn -Henox xəstəliyi) nəticəsində inkişaf edir.
       İrsi hemorragik teleangiektaziya (Osler-Veber-Rendyu sindromu)
       Osler-Veber-Rendyu sindromunda damar divarının ocaqlı nazikləşməsinə rast gəlinir ki, bu da həmin yerlərdə subendotel təbəqənin inkişaf etməməsi və kollagenin az olması nəticəsində olur. Kicik arteriyalar və kapiliyarlar bu sahələrdə genişlənmiş olur, damar divarı, yalnız endotel təbəqədən ibarət olur. Əzələ təbəqəsi degenerativ dəyişikliyə məruz qalır, elastik liflər tamamilə və ya hissəvi olmur. Hemorragiya damar divarının angiektaziya sahəsində son dərəcə kövrək olması ilə əlaqədardır.
       Osler-Veber-Rendyu sinromu müxtəlif yaş qruplarında rast gəlinir. Hər 5000 nəfər əhaliyə 1 xəstələnmə halı düşür.
        İHT genetik xəstəlikdir və autosom-dominant tipində irsən ötürülür. Homoziqot variant həyatla bir araya sığmadığından praktikada rast gəlinmir.
        İHT-nin 5 genetik tipi müəyyən edilmişdir. Bu tiplərdən 3-nün geni dəqiq müəyyənləşdirilmiş, 2-də isə xüsusi lokusla assosiasiya müəyyən edilmişdir. 80% hallarda pasientlərdə ya ENG, ya da ACVRLİ genin mutasiyasına rast gəlinir. Müəyyən edilmişdir ki, ENG geninin mutasiyasında ağciyər problemləri, ACVRLI mutasiyasında isə qaraciyər problemləri üstünlük təşkil edir. Eyni bir mutasiya tipinə malik pasiyentlərdə klinik mənzərə müxtəlif cür təzahür edə bilir ki, bu da prosesin inkişafında əlavə genlərin və ya risk faktorlarının rol oynadığına dəlalət edir. Lakin bunların dəqiq mexanizmi hələlik müəyyən edilməmişdir.
        KLİNİK MƏNZƏRƏ. Xəstəliyin təzahürü damar dəyişikliklərinin ifadə olunmasından və zədələnmənin yayılmasından asılıdır. Teleangiektaziyalar adətən 6-10 yaşlarında aşkar olunmağa başlayır və xəstələr yaşlaşdıqca onların miqdarı və yayılması artır.
       Diaqnostik axtarışın I mərhələsində məlum olur ki, xəstələrdə uşaq yaşlarından burun qanaxmaları olur, onlar spontan və ya kiçik mexaniki travmalardan sonra baş verir. Kəskin respirator xəstəliklər qanaxmanı provokasiya edir və gücləndirir. Burun qanaxmaları israrlı ola bilər və bu zaman ixtisaslaşdırılmış otorinolarinqoloji köməyə (burun boşluğunun ön və arxa tamponadası və s.) ehtiyac yarana bilər .Bəzən qanhayxırma və mədə-bağırsaq qanaxmaları rast gəlinə bilər.
       Diaqnostik axtarışın II mərhələsində dəridə və selikli qişalarda teleangiektaziyalar və onlardan hemorragıyalar aşkar edilir. Teleangiektaziyalar ən çox dodaqlarda, burun qanadlarında, dildə, diş ətində, yanağın daxili səthində, burun boşluğunun selikli qişasında rast gəlinir. Bəzən barmaqların ucunda və başın tüklü hissəsində də rast gəlinə bilər. Daxili orqanların damarlarının anadangəlmə tam keyfiyyətdə olmaması arteriovenoz anevrizmlər şəklində ağ ciyərlərdə, qara ciyər, böyrəklər, dalaqda təzahür edə bilər. Onların ağ ciyərdə lokalizasiyası zamanı tənginəfəslik, sifətin sianotik-qırmızı rəng alması qeyd olunur. Daxili orqanların bu zədələnmələri çətin aşkar edilir.
     Telangiektaziya mezenximal displaziyanın digər əlamətləri ilə (diafraqmal və qasıq yırtıqları, skelet anomaliyaları, dərinin hipe- relastikliyi, oynaqların hipermobilliyi və yarımçıxıqları) birlikdə təzahür edə bilər.
        Diaqnostik axtarışın III mərhələsində qanaxmalar kifayət qədər tez-tez və gur olarsa dəmirdefisitli hipoxrom anemiya aşkar edilir. Trombositlərin miqdarı və onların funksional xüsusiyyətləri dəyişməmiş qalır. Qanaxmanın müddəti dəyişməz olur. Koaqulasion hemostazın göstəriciləri (protrombin indeksi və AHTV) norma daxilində olur.
       Rinoskopiya zamanı burun boşluğunda telangiektaziya aşkar edilir. Həzm traktından və ağ ciyərlərdən qanaxma zamanı endoskopik müayinə apardıqda telangiektaziyalar aşkar edilir. Telangiektaziyalar böyrək ləyənində yerləşdikdə bu və ya digər dərəcədə ifadə olunmuş hematuriya müşahidə edilir.
      DİAQNOZ. Osler-Veber-Rendyu sindromunun diaqnozu dəri və selikli qişalarda telangiektaziyaların aşkar edilməsi, onlardan hemorragiyaların olması, trombositopeniyanın olmaması və koaqulyasion hemostazın pozulmaması əsasında qoyulur.
      MÜALİCƏ. Əsas müalicə tədbirləri qanaxmanın dayandırılması və qabağının alınmasına yönəldilməlidir. Qanaxma sahəsi 5%-li soyuq aminokapron turşusu məhlulu ilə işlənilir, burunda qanaxma yeri trixlorsirkə turşusu ilə yandırılır, maye azot ilə dondurulur və ya diatermokoaqulyasiya aparılır.
        PROFİLAKTİKA. Telangiektaziyalı yerlərin travmatizasiyasından çəkinmək lazımdır; trombositlərin aqreqasiyasını tormozlayan qida və dərman vasitələrindən (sirkəli qidalar, alkohol, aspirin, dezaqreqantlar və s.) imtina etmək məsləhət görülür. Dəmir- defisitli anemiya yarandıqda dəmir preparatlarından istifadə edilməlidir.
      PROQNOZ. Əksər hallarda proqnoz əlverişlidir. Lakin telangiektaziyalar güclü inkişaf etdikdə, nəinki burundan, həmçinin bronx-ağ ciyərlər, mədə-bağırsaq traktından və sidik yollarından letal qanaxmalar mümkündür.
       Hemorragik vaskulit (Şönleyn-Henox xəstəliyi) damarların zədələnməsinin qazanılmış formasıdır və bu zaman hemorragik sindrom bu və ya digər dərəcədə inkişaf edir. Bu xəstəlik haqqında sistem vaskulitlər fəsilində geniş məlumat vermişik. 

























DİSSEMİNASİYA OLUNMUŞ DAMAR DAXİLİ LAXTALANMA
      
      Disseminasiya olunmuş damar daxili laxtalanma sindromu (DDL-sindromu) hemostazın pozulması olub, bunun əsasında çoxlu miqdarda mikrolaxtaların, hüceyrə aqreqatlarının yaranması, bunların orqan və toxumalarda mikrosirkulyasiyanı pozması (və ya tam blokadası) ilə ınüşayət olunan və orqan və toxumalarda ifadə olunmuş distrofik proseslə nəticələnən qanın yayılmış laxtalanması durur.
      ETİOLOGİYA. DDL-sindromu müxtəlif situasiyalarda (cərrahi müdaxilələr, akuşer patologiyaları, sepsis, bədxassəli şişlər, bir sıra terapevtik xəstəliklər və vəziyyətlər-hemoblastozlar, kəskin və xronik böyrək çatmazlığı, sistem vaskulitlər, kəskin hemoliz) inkişaf edə bilir.
        PATOGENEZ. DDL-sindromunun inkişafında laxtalanma və laxtalanma əleyhinə sistemlərin vəziyyətinin dəyişməsi bir neçə mərhələni keçir.
       Başlanğıc mərhələdə (hiperkoaqulyasiya mərhələsi) müxtəlif ekzogen (bakteriyaların həyat fəaliyyəti məhsulları, ilan zəhəri, transfuziya vasitələri və s.) və endogen faktorların (proteoliz və sitoliz məhsulları, toxuma tromboplastini və s.) təsirindən qanın laxtalanma və trombositlərin aqreqasiyası prosesləri aktivləşir.
      Sonra qan dövranına fıbrinolitik, kallikrein-kinin sistemin aktivləşməsi sayəsində çoxlu miqdarda zülal parçalanması məhsullarının daxil olması nəticəsində trombun çökməsi baş verir. Çoxsaylı trombun əmələ gəlməsi mikrosirkulyasiyanın pozulmasına, müxtəlif orqan və sistemlərin funksiyasının dəyişilməsinə gətirib çıxarır.
      Laxtalanma prosesinin aktivləşməsi laxtalanma əleyhinə mexanizmlərin tükənməsinə səbəb olur. Buraya fizioloji antikoaqulyantlar (heparin-antitrombin III sistemi) və fıbrinolitik sistemləri (plazminogen-plazmin sistemi) daxildir. Çoxsaylı trombun əmələ gəlməsi, necə deyərlər, israfçılıq koaqulopatiyasını (plazmada laxtalanma faktorlarının tükənməsi) və trombositopeniyanı yaradır ki, bu da hemorragik sindromu şərtləndirir.
     Son vaxtlarda dünya koaquloloqlarının, o cümlədən Rusiyada Z.S.Barkaqan və onun məktəbində aparılan eksperimental və klinik müşahidələri DDL-sindromu nəzəriyyəsinə onun patogenez və müalicəsinə bir sıra yeniliklər gətirmişlər. Məlum olduğu kimi, uzun illər boyu ağır katastrofık patologiyaları müşayiət edən bu prosesi afibrinogenemiya ilə və qanaxmanı fıbrinolitik proseslə izah edirdilər. Bununla əlaqədar olaraq, vena daxilinə fibrinogen vurulur, aminokapron turşusu və digər fibrinoliz inhibitorları təyin edilirdi ki, bu da bir sıra poliorqan çatmazlığına gətirib çıxarırdı (böyrək, qara ciyər, ağ ciyər və s.). Eyni vaxtda, qanın laxtalanmasını artıran preparatlar təyin edilirdi. Belə hesab edirdilər ki, DDL-sindromu laxtalanama əleyhinə sisteminin reaksiyasının nəticəsidir və bu birincilidir. Lakin DDL-sindromu üçün damardaxili qan laxtalanması başlatma mexanizmidir və ilk mərhələdə heparin vasitəsi ilə blokada olunur. Bu antitrombin və trombin yeridilənə qədər yaxşı effekt verir. Əgər heparin bundan sonra vurulursa effekt çox zəif olur. Nəticədə məlum olur ki, təkcə heparin belə ağır patologiyada prosesin mərhələsindən (hiperkoaqulyasiya 3-5 dəqiqə davam edə bilər və ya hipokoaqulyasiya) asılı olmayaraq təsir etmir.
      Bundan başqa, müəyyənləşdirilmişdir ki, fibrinogenin miqdarı normal və qan laxtalanması faktorları azalmış ola bilər. Laxtalanmanın aktivləşmiş faktorlarını inaktivasiya edən fizioloji antikoaqulyantların -protein C, protein S və antitrombin III-ün azalması müşahidə edilir. Onların sərfi laxtalanma faktorlarının sərfindən əhəmiyyətli dərəcədə yüksək olur.
       Həmçinin müəyyənləşdirilmişdir ki, əksər hallarda DDL-sindromu septik xarakter daşıyır (hətta mamalıqda); belə ki, 18 saat ərzində aparılmış xüsusi tədqiqatlar trombositopeniyanı və fermentopatiyanı dərinləşdirən bakteriemiyanın olmasını aşkarlamağa imkan vermişdir.
       Hədəf-orqanları sırasına bağırsaq da aiddir (yanıq xəstəliyində, kraş-sindromunda və s.). İnfeksion proses endotel təbəqəsinin zədələnməsi ilə müşayiət olunur və bu zaman trombomodulinin miqdarı yüksəlir; bu da trombinə bağlanır və onu inaktivasiya edir. Trombomodulin inaktivasiya olunmuş trombin ilə birlikdə laxtalanma əleyhinə maddələri -protein C-ni aktivləşdirir; beləliklə öz xüsusiyyətini dəyişərək, laxtalanma əleyhinə sistemin stimulyatoru rolunu oynayır.
      Bakteremiya inkişaf etdikdə yüngül trombositopeniya -80.109/L -e qədər müşahidə edilir, lakin trombositlər funksional cəhətcə aktiv olmayır (“blokada olunmuş” trombositlər).
      KLİNİK MƏNZƏRƏ. DDL-sindromunun təzahürləri əsas xəstəliyin simptomlarını, hemokoaqulyasiya şokunun, həmiçinin müxtəlif dərəcədə ifadə olunmuş hemorragik sindromun əlamətlərini, orqan və sistemlərdə mikrosirkulyasiyanın pozulması ilə əlaqədar olaraq, müxtəlif dərəcədə ifadə olunmuş çatmazlıqları əhatə edir. 
      DDL-sindromunun kəskin (bir sutka ərzində inkişaf edir), yarımkəskin (bir neçə gündən bir həftəyə qədər müddətdə inkişaf edir) və xronik (bir neçə həftə və ya ay davam edir) formalan ayırd edilir.
      DDL-sindromunun gedişində 4 mərhələ ayırd edilir:
1. hiperkoaqulyasiya və aqreqasiya;
2. keçid artan koaqulyasiya, trombositopeniya, müxtəlif koaqulyasiya testlərində müxtəlif istiqamətli dəyişikliklər;
3. hipokoaqulyasiya;
4. bərpa.
      Hemokoaqulyasiya şoku qan dövranına çoxlu miqdarda toxuma tromboplastini daxil olduqda (və ya analoji mexanizmli digər maddələr) inkişaf edir. Arterial və mərkəzi venoz təzyiqin düşməsi ilə müşayiət olunan hemodinamikanın kəskin pozulması baş verir.
      Hemorragik sindrom lokal qanaxmalarla, petexial-ləkəli hemorragiyalar, inyeksiya yerlərində hematomalar, orqanlardan qanaxmalarla təzahür edir.    Bəzən yaralardan və orqan boşluqlarından xaric olunan qan tam keyfiyyətli laxta əmələ gətirmir və ya heç laxtalanmır.
       Mikrosirkulyasiyanın pozulması kəskin böyrək çatmazlığı ilə təzahür edir, tez-tez hemolizlə, həmçinin kəskin qaraciyər və ağciyər çatmazlığı ilə müşayiət olunur. Qaraciyər və böyrək zədələnməsinin birlikdə olması hepatorenal sindrom adlanır. Baş beyində mikrosirkulyasiyanın pozulması başgicəllənmə, ürəkgetmə, şüurun pozulması (komatoz vəziyyətə qədər) ilə təzahür edir.
      DDL-sindromunun diaqnozu diaqnostik axtarışın III mərhələsində dəqiqləşdirilir. Başlanğıc fazada trombositlərin miqdarı normal qalır və ya bir qədər azalır, onların adheziya və aqreqasiya xüsusiyyətləri artır. Fibrinogenin konsentrasiyası artır, AHTV qısalır, fibrinolitik fəallıq azalır. Tromblann çökmə periodunda və israfçılıq koaqulopatiyası inkişaf etdikdə trombositlərin sayı və fibrinogenin konsentrasiyası azalmış olur. Hemorragiyalar təzahür etdikdə trombositlərin miqdarı kəskin azalmış və fibrinolitik aktivlik artmış olur.
      Ayrılıqda götürülmüş heç bir qan testi DDL sindromunu müəyyən etməyə imkan vermir. Bu məqsədlə çoxsaylı qan testlərindən istifadə edilir. Buraya trombositlərin sayı, fıbrin deqradasiya məhsulları (FDPs), D-dimer, fibrinogen, protrombin vaxtı, aktivləşmiş parsial protrombin vaxtı, trombin vaxtı, qan yaxmaları, faktorVII və antitrombin III daxildir. Bunların içərisində FDP və D-dimer səviyyəsi daha etbarlı testlərdir və D-dimerin səviyyəsi daha spesifıkdir. FDP sınaqları içərisində D-dimer DDL sindromunun diaqnozunda ən etibarlı göstəricidir. DDL sidromlu pasiyentlerin 85-100%-də bu göstəricinin səviyyəsi yüksəlmiş olur. Normada homeostaz şəraitində laxta formalaşması və deqradasiyası aşağı səviyyədə olduğundan D-dimer səviyyəsi aşağı olur. DDL zamanı D-dimerin səviyyəsi yüksəlmiş olur ki, bu da fibrin formalaşmasının artdığını göstərir. Fibrin səviyyəsi yüksəldiyindən orqanizm homeostazı saxlamaq üçün fıbrinin həllolmasını artırmağa cəhd edir. D-dimer laxtalanmamış fibrinogendən deyil, məhz plazmin vasitəsilə fibrin laxtalarının lizisi nəticəsində hasil olunur. Buna görə də D-dimer fıbrin-fibrinogen deqradasiyasının deyil, daha çox fibrin formalaşmasının göstəricisidir.
      EDP antikoaqulyant xüsusiyyətinə malikdir. Kəskin DDL zamanı FDP səviyyəsi fibrin laxtalarının kəskin formalaşması və dağılması sayəsində xüsusilə yüksəlmiş olur və antikoaqulyant təsir göstərir.
      DİAQNOZ. DDL-sindromunun diaqnozunun qoyulması xəstəliyin gedişinin klinik mənzərəsinin bütün dəyişiklikləri (hemorragik sindrom, mikrosirkulyasiyanın pozulması, orqan və sistemlərin funksiyasının çatmazlığı) və laborator müayinələrin nəticəsi əsasında qoyulur. Burada söhbət, əlbəttə ki, kəskin və yarımkəskin gedişli DDL-sindromundan gedir (xronik DDL-sindromunun diaqnozu, yalnız laborator müayinələrə əsaslanır və hal-hazırda bıı və ya digər xəstəliklərin mümkün patogenetik mexanizmlərindən biri kimi qiymətləndirilir-misal üçün, xronik qlomerulonefritin ve s.).
      MÜALİCƏ. DDL-sindromunun müalicəsi simptomların sürətlə inkişaf etməsi, onun ağırlığı və həyat üçün təhlükəli olması səbəbindən, kifayət qədər mürəkkəb məsələdir. Proqressivləşən hemorragik sindrom, AT-nin kəskin enməsi nəticəsində şok, müxtəlif orqanların funksiyasının pisləşməsi və bəzən tam itməsi təxirəsalınmaz müalicə tədbirlərini zəruri edir.
      Müalicə tədbirləri DDL-sindromunun yaranma səbəblərinin aradan götürülməsi (infeksiya ilə mübarizə, əsas xəstəliyin müalicəsi), şokla mübarizə, hemostazın korreksiyası istiqamətlərində aparılmalıdır.
· Təzə dondurulmuş plazmanın transfuziyası-kəskin DDL-sindromunun müalicəsində əsas müalicə tədbirlərindən biridir (plazmanın laxtalanmaması üçün heparin əlavə olunur).Təzə dondurulmuş plazmada antitrombin III, plazminogen, laxtalanma faktorları və təbii antiaqreqantlar olur. Bunu donorun qanının plazmaferezi nəticəsində əldə edirlər; sonra 30-40 dəqiqə ərzində dondururlar. Bu zaman antitrombin III və plazminogenin fəallığı 200% yüksəlmiş olur. Plazmanın soyuducuda və ya otaq temperaturunda saxlanması onun fəallığını 20-40% azaldır. Təzə dondurulmuş plazmanın donunun açılması 25°C-den yuxarı olmayan şəraitdə icra edilməlidir. Vena daxilinə şırınqa ilə vurulur.
           Hazırda supernatural plazmadan istifadə edilir. Bunun laxtalanmağa meyilliyi çox aşağı olur. Trombinemiyalı xəstələrə vurulur; belə ki, onun tərkibində fıbrinogen, VIII faktor, fibronektin və Villibrand faktoru cüzi miqdarda olur. Beləliklə, təbii antikoaqulyantları əvəz etmək imkanı yaranmışdır.
· Plazmaferez və plazmanın əvəzlənməsi-laxtalanmanınn fəallığını və parakoaqulyasiya məhsullarını aradan götürür, immunokompleks sindromunda, toxuma parçalanmasında, nekroz, hemorragik sindrom, septik şok, yanıqlar, kraş-sindromda istifadə edilir. Hemodinamikanı yaxşılaşdırır, kəskin böyrək çatmazlığının qarşısını alır.
· Bakteremiya aşkar edildikdə (kəskin DDL-sindromunda əksər hallarda) bağırsaqları yeniləşdirməkdən ötəri antibiotiklərin (toksik olmayan) təyini zəruridir.
· Trombositlərin konsentratlarının yeridilməsi məqsədə müvafiqdir. Eritrosit kütləsi nadir hallarda-kəskin qanitirmələrdə (1 L-dən çox) transfuziya edilir. Belə ki, donor qanında çoxlu miqdarda laxtalanma aktivatorları olur.
· Kəskin DDL-sindromu proteolitik “partlayış” olduğundan, son mərhələlərdə proteolizi blokada etmək məqsədilə böyük dozada antiproteazaların (misal üçün, kontrikal- 10 ampul) yeridilməsi məsləhət görülür.
· Endotel hüceyrələrini bakterial endotoksinlərdən müdafiə etmək məqsədilə endotelin protektorlarından (interleykinlər, sitokinlər, tumor nekrozis faktordan, iltihab mediatorları) istifadə edilir.
· Hal-hazırda antiendotoksin qamma qlobulinin alınmasına böyük ümidlər bəslənilir. 
