                         
                       Trombohemorragik sindromda intensiv terapiya
Disseminə olunmuş damardaxili Laxtalanma (həmçinin Defibrinasiya sindromu və ya DDL adlanır) həm tromboz, həm də qanaxma ilə müşahidə edilən sistemli prosesdir. DDL bir çox xəstəliklərlə əlaqəli inkişaf edə bilər və aşağıdakı komponentlərdən ibarətdir:
· qanın prokoaqulyantlara, o cümlədən, toxuma faktoru və xərçəng xəstəliyi ilə bağlı prokoaqulyantlara məruz qalması,
· qan dövranında (damar daxilində) fibrinin formalaşması,
· fibrinoliz,
· koaqulyasiya faktorlarının tükənməsi və
· hədəf orqanların zədələnməsi.
KLİNİKİ XÜSUSİYYƏTLƏR.
DDL sindromunun fəsadları sayılan qanaxma və tromboz - daha çox DDL-in baş verməsi səbəbi və əsas xəstəliyin inkişafı sürətindən asılıdır. DDL-in iki kliniki forması olsa da - kəskin və xroniki - onlar arasında oxşar cəhətlər çoxdur.
Kəskin (dekompensasiya olunmuş) DDL.
Kəskin DDL dedikdə dekompensasiya olunmuş DDL sindromu nəzərdə tutulur. Kəskin DDL-in inkişaf etməsinin patogenezi aşağıdakı kimidir:
· qısa müddət ərzində qanda toxuma faktorunun konsentrasiyasının artması səbəbindən damar daxilində trombinin yayılmış formalaşması və nəticədə kəskin laxtalanma prosesi baş verir. Kəskin DDL hallarında koaqulyasiya proseslərinə nəzarət edən, onları tənzimləyən cavabdeh mexanizmlərin imkanı tükənmiş, kompensator mexanizmlərin yaranması üçün isə vaxtın daha çox tələb olunduğundan onların işə salınması mümkünsüz olur. Kəskin DDL-in kliniki fəsadı isə sistemli qanaxma diatezi olur. Damardaxili fibrinin yayılmış toplanması səbəbindən isə toxumaların işemik zədələnməsi və mikroangiopatik hemolitik anemiya da inkişaf edir.
Qanaxma ilə yanaşı kəskin DDL-in tez-tez rast gəlinin kliniki mənzərəsi tromboembolizm və böyrəklərin, qaraciyərin, ağciyərin və mərkəzi sinir sisteminin zədələnməsi və disfunksiyasından ibarət olur. 
Xroniki (kompensasiya olunmuş) DDL.
Xroniki və ya kompensasiya olunmuş DDL sindromun inkişafı qanın toxuma faktorunun çox az miqdarda lakin uzun müddət ərzində davamlı və ya periodik olaraq təsirinə məruz qalması ilə bağlıdır. Bu cür uzun müddət davam edən proses zamanı qaraciyər və sümük iliyində müvafiq kompensator mexanizmlər işə düşmüş olur və nəticədə tükənən koaqulyasiya faktorları və trombositlərin bərpası qismən də olsa təmin edilir. Xroniki DDL hallarında xəstələr ya yüksək miqdarda fibrin deqradasiya məhsulları ilə yanaşı asimptomatik olur, ya da onlarda venoz və/və ya arteriyal trombozun mənzərəsi müşahidə edilir. Xroniki DDL olan xəstələrdə yüngül dərəcəli dəri və selikli gişalardan qanaxma da ola bilər.

DİAQNOSTİKA.
Kəskin və xroniki DDL hallarının diaqnostikası üçün tətbiq olunan laborator tapıntılar müəyyən dərəcədə fərqlənir. 
Kəskin DDL. Kəskin DDL-in diaqnostikası xəstənin anamnezi (məs., sepsis, travma, xərçəng xəstəliyi), xəstəliyin kliniki mənzərəsi, orta və ağır dərəcəli trombositopeniya (<100.000/mikroL) və qanın periferik yaxmasında mikroangiopatik dəyişikliklər əsasında aparıla bilər. Kəskin DDL diaqnozu müxtəlif laborator analizlərin nəticələri əsasında təsdiq edilə bilər. DDL olan xəstələrdə laborator analizlərdə trombinin səviyyəsinin artması (məs., fibrinogenin azalması, PT və aPTT zamanlarının uzanması) və həmçinin fibrinolizin artması (məs., qanda D-dimer və fibrinin parçalanması məhsullarının səviyyəsinin artması) müşahidə edilir. Laborator analizlərdə qeyd edilmiş pozuntuların dərəcəsi hədəf orqanların zədələnməsi dərəcəsi və həmçinin mortalite ilə korrelyasiya edir.
· Fibrinin parçalanması (deqradasiyası) məhsulları, D-dimer. Qanda d-dimerin səviyyəsinin yüksəlməsi fibrinin parçalanmasını əks etdirir və DDL-də ən çox rast gəlinən qeyri-normal laborator parametrdir. Lakin, d-dimerin artması DDL sindroma spesifik deyildir, çünki digər çoxsaylı xəstəliklərdə də d-dimerin səviyyəsi artmış ola bilər.
· Protrombin vaxtı. Protrombin vaxtının uzanması laxtalanmanın ekstrinsik (xarici) və ümumi yollarını təşkil edən komponentlərin aktivliyinin azalmasını göstərir. DDL zamanı aşağıdakı proteinlərin-laxtalanma faktorlarının azalması müşahidə edilir: faktor Vİİ, X, V və protrombin.
· Aktiv PTT. Aktiv parsial tromboplastin zamanı laxtalanma prosesinin daxili və ümumi yollarında aktivliyi qiymətləndirir. Xİİ, Xİ, İX və Vİİİ faktorlarının çatışmazlığı aPTT-nin uzanmasına səbəb olur.
· Fibrinogen. Kəskin dekompensasiya olunmuş DDL sindromunda plazmada fibrinogenin konsentrasiyası adətən aşağı olur, lakin bəzi xroniki hallarda (məs., hamiləlikdə) kəskin faza reagenti olduğu üçün fibrinogenin konsentrasiyası artmış ola bilər. 
Xroniki DDL. Xroniki DDL hallarında da yuxarıda qeyd edilmiş laborator analizlər təyin edilə bilər. Lakin xroniki DDL zamanı koaqulyasiya faktorlarının tükənməsi daha ləng gedir. Bununla yanaşı prosesin xroniki olması səbəbindən laxtalanma faktorlarının (proteinlərin) sintezi davam edir və tükənən faktorlar qismən də olsa əvəz edilir. Buna görə də, xroniki DDL-i olan xəstələrdə trombositlərin sayı daha az dərəcədə azalmış olur, plazmada fibrinogenin səviyyəsi ya normal, ya da az artmış olur, və PT və aPTT norma daxilində ola bilər. Bu xəstələrdə xroniki DDL-in diaqnozu qanın periferik yaxmasında mikroangiopatiyaya dəlalət edən tapıntılar və fibrinin parçalanması məhsullarının, xüsusilə də, D-dimerin artmış səviyyəsi əsasında qoyula bilər.

MÜALİCƏ TƏDBİRLƏRİ.
Trombositlərin transfuziyası və Təzə Dondurulmuş Plazma (FFP). DDL sindromu olan xəstələrdə müşahidə edilən trombositopeniya və koaqulyasiya faktorlarının çatışmazlığı onlarda qanaxma riskini artırmış olur. Ciddi qanaxması olan, qanaxma riski yüksək olan (məs., cərrahi müdaxilədən sonrakı xəstələr) və ya invaziv prosedurların aparılması tələb olunan xəstələrdə trombositar kütlə və/və ya laxtalanma faktorlarının transfuziyası nəzərdən keçirilməlidir.
Trombositlərin sayı əhəmiyyətli dərəcədə (<20.000/mikroL) və ya orta dərəcədə (<50.000/mikroL) aşağı düşmüş və ciddi qanaxması olan xəstələrə hər günə hər 10 kq bədən çəkisinə 1-2 vahid trombositar kütlənin köçürülməsi tövsiyə edilir. Qeyd edilməlidir ki, bu xəstələrdə trombositlərin davam edən tükənmə prosesi səbəbindən trombositlərin transfuziyasından sonra trombositlərin sayı gözlənildiyindən daha az qalxmış olur.
Laxtalanma faktorlarının əvəzlənməsi terapiyası baxımından isə qeyd edilməlidir ki, aktiv qanaxma ilə yanaşı protrombin zamanı (İNR) əhəmiyyətli dərəcədə artmış və/və ya fibrinogen konsentrasiyası <50 mq/dL-dən aşağı olan xəstələrə təzə dondurulmuş plazma (FFP) və ya kriopresipitatın (əsasən fibrinogendən, faktor Vİİİ, faktor Xİİİ və vonWillebrand faktorundan və fibronektindən ibarətdir) transfuziyasının aparılması tövsiyə edilir. Xüsusilə də, fibrinogenin konsentrasiyasının bərpası tələb olunursa, əvəzlənmə terapiyasının kriopresipitatla aparılması daha məqsədə müvafiq ola bilər. Ümumiyyətlə, qanda fibrinogenin səviyyəsini >100 mq/dL-dən yuxarı saxlmaq tövsiyə edilir.
Heparin. DDL zamanı mövcud olan koaqulopatiyanın aradan qaldırılması üçün heparin və ya digər antikoaqulyantların verilməsi ilk baxışdan məqsədə müvafiq görünür. Lakin, bu cür yanaşmanın faydası heç bir kliniki tədqiqatlarda müəyyən edilməmişdir və heparinin verilməsinin hədəf orqanların disfunksiyasının yaxşılaşdırılmasına təsiri də təsdiq edilməyibdir. Bununla yanaşı guman edilir ki, heparinin verilməsi qanaxma riskini və ya ağırlıq dərəcəsini artıra bilər.
Anti-trombin. Kəskin DDL-də qanda koaqulyasiya prosesinin endogen inqibitorlarının səviyyəsi aşağı düşmüş olur. O cümlədən də, antitrombin (AT), protein C və protein S kimi faktorların səviyyəsi əhəmiyyətli dərəcədə azalmış olur. 
İnsanın Rekombinant faktor Vİİa. Rekombinant faktor Vİİa bəzi hallarda ginekoloji və ya digər səbəblərdən baş vermiş ağır dərəcəli DDL ilə əlaqəli qanaxma hallarında ən son vasitə kimi istifadə edilə bilər. Lakin, bu preparatın həmin hallarda istifadəsinin təhlükəsizliyi və ya effektivliyi hələ ki, tədqiqatlarda tam sübuta yetirilməyibdir.
Pozuntuların korreksiyası.
DDL ilə bağlı yaranmış laborator pozuntular isə əsas xəstəliyin müalicəsi aparıldıqda və/və ya DDL-ə səbəb olmuş amillər aradan qaldırıldıqdan sonra adətən bir neçə gündən sonra tədricən düzəlməyə başlayır. Əgər qaraciyərin ağır dərəcəli zədələnməsi baş veribsə, laborator analizlərdə normallaşma daha uzun çəkə bilər.

