SIRROZ

SIRROZ DIAQNOZU QOYULAN XOSTO QARACIYOR

TRANSPLANTASIYASINA NAMiZODDIR.

T —

TORIFi

Sirroz  xronik xostoliklorin  noticosi  kimi

meydana ¢ixan son dovr qaraciyar xastaliyi

olub, iki arxitektonik doyisikliyin birlikdo ol-

mast ilo xarakterizo olunur:

e Fibroz - porto-portal, porto-kaval bdlgado
yerloson korplisokilli birlogdirici toxuma.

e Diiyiin - hepatositlorin  regenerasiyasi
noticosindo amolo golir, lakin morkozi venasi
olmur.

Bu iki morfoloji doyisiklik arxitektonikani
pozmagqla yanagsi funksional pozulmalarin da
osasinda durur vo sirrozu digor patologiyalar-
dan forglondirir. Xiisuson, periportal sahado (bi-
liar obstruksiya, sistostoma, kongental hepatik
fibroz va s.) vo ya morkazi vena otrafinda (kar-
diak fibroz) birlosdirici toxumanin inkisafi ilo
xarakterizo olunan hepatic fibroz klinik cohatco
sirroza banzayir. Lakin regenerativ diiyiiniin vo
korpiisokilli fibroz atmalarin olmasi sirrozu he-
patic fibrozdan forqlondirir.

Sirroz hazirda geriyadonmaz proses sayilr.

Arxitektonika doyisikliyi 1ki qrup patolo-

ji proseslora sobob olur: xronik garaciyor

T

yetmozliyi vo portal hipertenziya. Eyni zamanda
sirroz digor bir geriyoddnmoz proseso —xor¢ongo
meyl yaradir. Sirrozun bas vermasinds iki qrup
xostoliklor — namolum saboblor vo qaraciyarin
xronik xostoliklori rol oynayir. Belalikls sirroz
ticiin “2-lar qaydast” xarakterikdir (Cadval 1).

SOBOLORI

Qaraciyorin xronik xostoliklorinin oksariyyati

sirroza sobab ola bilir. Lakin 30-40% hallarda

sirrozun sobabini miioyyonlogdirmok miimkiin

olmur. Umumiyyatla, sirrozun on ¢ox rast golon

soboblori asagidakilardir:

e Kriptogen — bilinmoyon vo ya tapilmayan

e Posthepatik - vo C
hepatitlorin noticosindo

e Alkohol

e Birincili biliar sirroz

adoton xronik B

e Metabolik - Wilson xostaliyi, hemoxromatoz
Vo s.

PATOGENEZI
Sirrozun inkisaf mexanizmi doqiq molum deyil.
Fibrozun omolo golmasinda iki mexanizm ehtimal
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Cadval 1. Sirrozda “2-lar qaydas1”

Sirroz 2 qrup sababdan amals galir:

xronik qaraciyar xastaliklori va namalum sabablor

Sirroz ii¢iin 2 dayisiklik xarakterikdir:

fibroz va diiyiin

Sirroz 2 qrup sindrom toradir:

qaraciyar yetmazliyi va portal hipertenziya

Sirroz 2 ciir geriyadonmazdir:

ozii geriyadonmiir va ikinci geriyadonmaz xastalik olan xargangi téradir

edilir. Birincisi, hepatositlorin zodolonmaosino
cavab kimi Kuppffer hiiceyroalori vo fibrob-
lastlar torofindon toronon xronik fibroplastik
iltihabi reaksiya. ikincisi, sinusoidlorin diva-
rinda yerloson Lito hiiceyrolorin — lipositlorin
aktivlagmasi va kollagen sintezi.

Regenerativ diiyiiniin qurulusca orjinal paycig-
dan forglonmasinin (morkozi venasinin olmama-
s1) mexanizmi malum deyil. Lakin diytindoki
hepatositlor forqli soraitds (qan dovrani, 6d axi-
n1 vo s.) oldugu iiglin yetorli funksiya gdstors
bilmirlor, zadoloyici amillora yiliksok hossas
olurlar. Bu da diiyliniin zadslonmasina, yenidon
fibroza vo yeni dilylin omalo golmasino gatirib
cixarir. Belalikla, “zadalonma - fibroz, diiyiin
— duyun zadalonmasi — fibroz va diiyiin—>»
zanciri davam edir.

Sirrozun inkisaf mexanizmi molum olmasa
da, torotdiyi doyisikliklor genis Oyronilmisdir.
Fibroz va regenerativ diiyiin iki qrup prosesa
sabab olur (hepatosellular yetmazlik va PH),
iki qrup prosesa isa ( tokrari zaodalonmalara va
xar¢anga), meyl yaradwr (Sakil 1).

Artan fibroz hepatositlorin yerini tutur, portal
saholori kigildir, sinusoid sayin1 azaldir, arterio-
venoz suntlara sabab olur, saglam hepatositlorin

gidalanmasimm1  azaldir. Diiylindos  morkozi
venanin olmamasi vo otrafindak: fibrozla bag-
I1 hepatositlorin gan tochizati pozulur. Bunlarin
noticosi olaraq garaciyar yetmazliyi va portal
hipertenziya meydana golir.

Portal hipertenziya varikozlar,
splenomegqaliya, assit olamatlori ilo biruzo verir.
PH sirrozun on xarakterik olamatidir va sirroz

ganaxma,

PH-1n an ¢ox rast golon sobabidir. Sirrozda PH-
1n bas vermo mexanizmi avvalki boliimds genis
sorh edilmisdir.

Hepatosellular yetmazlik Oziini sariliq, xo-
lestaz, koaqulopatiya, hipoalbumnemiya, enso-
falopatiya, hepatorenal vo hepatopulmonal sind-
rom soklindo gostorir.

Diiylindoki  hepatositlor  gokilco
goriinsolor do, funksional cohotco vo tochizat
noqteyi-nozordon yetorli deyillor. Bu da onlarin
zadoloyici amillors hassasligini izah edir. Stress,
infeksiya, isemiya, dorman, alkohol va s. amillor
sirrotik xastolordo agir qaraciyar yetmozliyi
torado bilorlor. He¢ bir olava tosir olamadan
sirrotik xostolords kicik omaliyyatlar 10%, orta
omaliyyatlar 30%, boyilik omaliyyatlar isa, 50%
halda 6liimo sobab ola bilor. Bu bir torofdon
hepatosellular  yetmozliklo, digor torofdon
zodalonmaya hossasliqla baghdir.

normal
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Sakil 1. Sirrozun agirlasmalar:

Sirroz qarb dlkslorinds hepatosellular xorgongin
(HSX) on ¢ox rast golon sobobidir. HSX-1 olan
xostolorin 80-90%-indo sirroz rast golir. Hesab
edilir ki, regenerator aktivlik vo arxitektonika
pozulmasi (ilk baxisda sirrozdaki morfoloji
doyisiklik displaziyan1 xatirladir) buna sorait ya-
radir. Tobii ki, biitiin xastoliklords oldugu kimi,
sirrozda da genetik pozulmalar asas rol oynayir.
Xiisuson, hepatit B virusu vo hemoxromatoz
mongali  sirrozlarda HSX tezliyi yiiksokdir.
Yoni, sirroz «xronik hepatit — sirroz - xar¢cong»
prosesinin kilid néqtosidir.

TOSNIFATI

Sirroz  sababino, morfoloji  dayisikliying,
xarakterino, agirliq doracalorine goro tosnif
edilir.

Sabablarina gora sirrozun idiopatik (kriptogen),
posthepatitik, alkohol, biliar vo digor novlori

ayird edilir.

Morfoloji dayisikliklora goro tosnifatda fib-
roz vo diiyiinlorin nisbati, 6l¢lislii nozors alinir.
Makronodulyar sirrozda diiyiinlor 3 sm-don
boyiik olur. ©On ¢ox viral vo autoimmun xronik
hepatitlordon sonra inkisaf edon sirrozlarda rast
galir. Mikronodulyar sirrozda diiyiinlor 3 sm-
dan kigik olur, fibroz iistlinliik toskil edir. Buna
portal sirroz da deyilir vo on ¢ox alkohol sirro-
zunda vo kriptogen sirrozda rast golir.

Qarisiq sirrozda 3 sm-don boyiik vo kigik
diiytinlor eyni miqdarda olur.

Agirlig dorocosinin  toyini  liglin - mixtolif
tosnifatlar var vo an ¢ox yayilan tosnifat Child
tasnifatidir (Cadval 2). Bu tosnifatda qaraciyarin
sintez (albumin), detoksikasiya (bilirubin)
gostoricilorino vo portal hipertenziyaya (assit)
goro 3 agirhiq deracasi ayird edilir: A, B, C. II-
kin deracods (A) qaraciyar funksiyalari normal
soviyyadadir vobuna kompensasiya moarholosi do
deyilir. B doracasinds qaraciyar funksiyalarinda
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Cadval 2. Child tasnifati

Gostorici
A
Kompensasiya
Assit yOX
Albumin (q/dl) >3.5
Bilirubin (mq/dl) <2

Daraco
B C
Subkompensasiya Dekompensasiya
Zsif vo ya diuretiklo Diuretiklo azalmir
kontrol olunur
2,8-3.5 <2,8
2-3 >3

yiingiil, diizals bilon dayisikliklor meydana galir.
Buna subkompensasiya marhalasi do deyilir. C
dorocosi dekompensasiya morholosidir vo funk-
siyalarda ciddi, ¢otin diizolon doyisikliklor bas
Verir.

Child klassifikasiyasinin miixtolif variantlari
movcuddur. Bunlar arasinda an sox istifads olu-
nani Child-Turcotte-Pugh tosnifatidir ki, burada
orjinal tosnifatdaki gostoriciloro ensefalopati-
ya v protrombin aktivasiyas: da slave olunur
(Cadval 3).

Qaraciyar xostaliklorinin agirliq  doracasini
qiymotlondirmok vo prognozu miioyyonlos-
dirmok ticlin istifado olunan tosnifatlardan biri
do MELD (model of end-stage liver disease)
skalasidir (Cadval 4). Bu sistemdo kreatinin,

bilirubin vo protrombin soviyyasi nazare alina-
raq loqarifmik diisturla qiymot hesablanir. Child
tosnifatindan forqli olarag MELD sistemindoki
gostaricilor obyektiv vo Olgiilon doyarlordir.
Son todqiqatlar gistorir ki, MELD tosnifati
qaraciyarin voziyyatini vo Xastonin prognozunu
daha obyektiv vo doqiq gostarir.

DAmigo (Baveno 1V) klassifikasiyasinda sir-
rozun klinik olamatlori (varikoz, assit, qanax-
ma) asas gotlriiliir vo 4 morholosi ayrid edilir
(Cadval 5).

Birinci morhalds assit vo varikoz olmur, bir illik
letattoq ehtimali 1%-don azadir.

Ikinci morholodo qida borusu varikozlari olur,
lakin assit vo ganaxma olmur. Belo xastolords 1
ilds letalliq ehtimal1 3,4 % toskil edir.

Cadval 3. Child-Turcotte-Pugh tasnifati

Gostarici

Ensefalopatiya
Assit

Protrombin zamani
Normadan artma miqdar1 (san)

INR
Albumin (g/dl)

Bilirubin (mq/dl)

Bal qiymati
1 2 3
yOXx 1-2 3-4
yox Zoif vaya Diuretiklo azalmir
diuretiklo kontrol
olunur

<4 4-6 >6
<1,7 1,7-2,3 >2.3
>3.5 2,8-3,5 <2,8

<2 2-3 >3

5-6 bal — A daraca, 7-9 bal B daraca, 10-15 bal C daraca
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Cadval 4. MELD (model of end-stage liver disease) skalasi

Gostarici

Kreatinin (Log, miqdart)

Bilirubin (Log_  miqgdarr)

Protrombin zamani — INR (Log_ miqdari)
Etiologiyas1*

Prognostik risk asagidaki diisturla hesablanir:

Regrassiya koofisenti

0,957
0,378
1,120
0,643

R= 0,957 x Log_ (kreatinin mq/dl) + 0,378 x Log_ (bilirubin mq/dl) + 1,120 x Log_(INR) + 0,643 x

(etiologiya)

Etiologiyan1 qiymatlondirarken, alkohol va xolestatik xastaliklords 0, digar xostoliklords isa 1 qiymat

hesablanir.

Uciincii morhalodo assit olur, varikoz iso ya ol-
mur vo yada ganamayan varikoz miisahido edilir.
Assit olmas1 letaillig1 artirir va bels xastalorda
1 1llik letalliq ehtimal1 20% tagkil edir.
Dordiincii marhals assitin olub-olmamasindan
asilt olmayaraq qanaxan varikozun olmasi ilo
xarakterizo olunur va bu xostalords illik letalliq
57% toskil edir.

Birinci v ikinci morhalslor kompensator sirro-
za, li¢iincli vo dordiincli morhalolor (assit, ga-
naxma) iso dekompensator sirroza aid edilir.

KLINIK OLAMOTLORI

Parenxima itirilmasina vo hepatocellular dis-
funksiyaya bagli qaraciyar yetmazliyi, fibroz
vo arxitektonik doyisikliklorlo bagh portal
hipertenziya sirrozun gedis tipini, klinik, labo-
rator vo goriintiiloma olamatlorini miioyyon edir.

Qaraciyarin  disfunksiyast adoton  xronik
sokildo olur, bazi agirlagdirict amillorin tosiri ilo
kaskinlaga bilir.

Sarilig adaton zaif (< 100 mmol/l) va har iki bi-
lirubin fraksiyasinin artmasi ilo xarakterizs olu-
nur. Xolestaz adoton xolestatik sirrozda (birincili
biliar sirroz) rastlanir, birlogmis bilirubinin daha
¢ox artmasi vo QF artmasi ilo xarakterikdir.
Koaqulyasiya pozulmalar1 laxtalanma faktorla-
rinin sintezinin va fibrinolitik amillorin (fibrino-
lizin, t-PA) neytrallasmasinin azalmasina bag-
lidir. Hipokoaqulyasiya adoton K vitamininin
miialicasi ilo ciddi yaxsilasmur.

Ensefalopatiya zaif vo xronik sokilds, bazon do
agir koma soklindo ortaya ¢ixir.

Detoksikasiya zoiflomasi iimumi olamatlor vo

organ spesifik sindromlarla ortaya ¢ixa bilir.

Cadval 5. DAmigo klassifikasiyasina gora sirrozun klinik marhalslari

Morhals

Ilamoatlor

Kompensasiya

1-c1 marhoalo

Assit yox, varikoz yox

2-c1 marhala

Assit yox, varikoz var

Dekompensasiya

3-cu marhalo

Assit var + varikoz

4-cu moarhoala

Qanayan varikoz var +assit
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e Umumi olamoatlor — yorgunluq, zoiflik, arig-
lama

e Steroid
(estrogen, progestron, aldesteron artiqligi)

detoksikasiyasinin zoiflomasi
- palmar eritema, angioma, ginekomastiya,
impotensiya, 6dem, assit

e Hepatorenal, hepatopulmonar sindromlar

e Digorlori — anemiya, xora xostoliyi, paratiro-
id boylimosi va s.

Portal hipertenziya adoton assit, kollateral

venalarin varikozu, splenomeqaliya, qastropati-

ya, ensefalopatiya soklinds biruzs verir v sirro-

zun on xarakterik olamoti sayilir.

DIAQNOSTIKASI
Xostados  boazi
qaraciyar olamatlori (zoiflik, tez yorulma, pal-

olamotlor, xilisuson xroniki
mar eritema, qirmizi dil, angioektaziyalar) sirro-
za siibha yaradir. Portal hipertenziyanin olmasi,
goriintiilomads kolokoétiir qaraciyer, qaraciyor
venalarinin doqiq sec¢ilmomaosi, 6d kisosi divari-
nin qalinlagmasi vo s. oslamatlor sirrozun dolay1
olamatlori sayilir.

Sirrozun daqiq diagnozu patohistoloji miiayina
ilo goyulur. Histoloji miiayinads garaciyordo

fibrozun vo diiyiiniin birlikdo olmasi sirroz ti¢iin
xarakterikdir. Bununla yanasi nekroz da rastlana
bilar.

Qeyd etmok lazimdir ki, bazi xronik qaraciyar
xostoliklori (xronik hepatitlor, hepatic fibroz vo
s.) klinik olaraq sirroza bonzoys bilor. Digor
torofdon sirroz erkon maorhaslslords klinik ola-
raq ortaya ¢ixmaya bilir. Ona gors do, klinik vo
goriintiiloma slamatlorine gors sirroz diagnozu
goymaq sohv natico vera bilir. Bunlar1 nozors
alaraq, sirrozu daqiqlasdirmak iiciin biopsiya
etmak (punksiyon va ya laparoskopik) vacib
sortdir.

MUALICOSI

Hazirda sirroz geriyadonmaoz prosess sayilir vo
sirrozun radikal miialicasi garaciyar transplan-
tasiyasidir (Qc Tx). Qc Tx miimkiin olmadiqda
aparilan miialicalar sirrozun toratdiyi agirlasma-
larin profilaktikasi vo miialicasine yonalmisdir.
Coxsayli todqgiqatlara vo klinik tocriiboloro
baxmayaraq hazirda sirrozlu xastolords fibro-
tik prosesi aradan qaldirmagq iiciin effektiv
miialico tadbiri yoxdur. Son illords interferon
miialicosinin viral sirrozlarda fibrotik prosesin
inkisafin1 azaltig1 qeyd edilmokdadir.

XULASO

e Sirroz xronik xastoliklorin naticasi kimi meydana ¢ixan son dovr qaraciyar xastoliyi olub, iki
arxitektonik doyisikliyin birlikds olmasi ils xarakterizo olunur: fibroz vo diiytin.

e Sirroz hazirda geriyodénmoz proses sayilir.
Sirroz {igiin “ikilor qaydas1” xarakterikdir:

O O O O

xor¢ongi toradir

Sirroz 2 qrup sabobdon omols golir: xronik qaraciyar xastaliklori vo namalum sobablor

Sirroz ti¢lin 2 dayisiklik xarakterikdir: fibroz va diiytlin

Sirroz 2 qrup sindrom tdradir: qaraciyor yetmoazliyi vo portal hipertenziya

Sirroz 2 ciir geriyadonmozdir: 6zii geriyadonmiir vo ikinci geriyoddnmoz xostalik olan

e Sirrozun yegano miialicosi qaraciyar transplantasiyasidir.
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e Transplantasiya sirrozun erkon vo dekompensasiya marhalslorinds yox, subkompensasiya vo
agirlasmalariun ortaya ¢ixdigi vo ya riskinin yiiksok oldugu morholods maslohat goriiliir.

e Transplantasiyaya qodorki dovrdo vo transplantasiya miimkiin olmayan hallarda miialicalor
sirrozun agirlasmalarinin profilaktika vo miialicasino yonalmisdir (assit, varikoz ganaxma,
ensefalopatiya, hepatorenal sindrom va s)
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