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TORIFi

Sirroz xronik xastaliklorin naticasi kimi meydana ¢ixan son dovr qaraciyer xastaliyi
olub, iki arxitektonika doyisikliyin birlikds olmasi ilo xarakterizo olunur:

e Fibroz - porto-portal, porto-kaval bolgodo yerloson korpiisokilli birlosdirici

toxuma.
¢ Diiyiin - hepatositlorin regenerasiyast naticosindo amolo golir, lakin morkozi
venast olmur.

Bu iki morfoloji doyisiklik arxitektonikani pozmagla yanasi funksional pozulmalarin
da asasinda durur va sirrozu diger patoloqiyalardan forqlondirir. Xiisuson, periportal
sahado (biliar obstruksiya, sistostoma, kongental hepatik fibroz va s.) vo ya markozi
vena otrafinda (kardiak fibroz) birlosdirici toxumanin inkisafi ilo xarakterizo olunan
hepatic fibroz  klinik cohoatco sirroza bonzoyir. Lakin regenerativ dilyliniin vo
korpiisokilli fibroz atmalarinin olmast sirrozu hepatic fibrozdan farqlondirir.
Sirroz hazirda geriyadonmaz proses sayilir.
Arxitektonika doyisikliyi iki qrup patoloji proseslora sobob olur: xronik qaraciyor
yetmoazliyi vo portal hipertenziya. Eyni zamanda sirroz digor bir geriyoddnmoz
proseso — xor¢ongd meyl yaradir. Sirrozun bas vermosindo iki qrup xostoliklor —
namolum sobablar vo qaraciyarin xronik xastaliklori rol oynayir.
Beldlikls sirroz iigiin 2-lar qaydasit xarakterikdir:
Sirroz 2 qrup sababdon omoalo golir — xronik qaraciyar xastaoliklori vo namalum
sabablar.
Sirroz tiglin 2 doyisiklik xarakterikdir — fibroz va diiyiin
Sirroz 2 qrup sindrom toradirlor — garaciyar yetmazliyi va portal hipertenziya
Sirroz 2 ciir geriyodonmozdir — ozii geriyadonmiir va ikinci geriyadonmoz xastalik

olan xar¢ongi toradir.

SOBOLORI
Qaraciyarin bilinon xronik xostoliklorinin oksoriyyati sirroza sabab ola bilir. Lakin

30-40% hallarda sirrozun sabobini miiayyanlagdirmok miimkiin olmur.
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Kriptogen Virus (B, C) Alkoqol Biliar sirroz Metobolik

SIRROZ
Fibroz +diyanlu transformasiya

[ Portal hipertenziya } [ Hepatosellular yetmazlik ]
— _/

Assit Ensefalopatiya

Hepatorenal sindrom Hormonal disbalans

Hepatopulmonar sindrom Hepatosellular karsinoma

$akil 1. Sirrozun etiologiyasi va patofiziologiyasi

Umumiyyatla, sirrozun on ¢ox rast golon soboblori asagidakilardir (Sakil 1):

Kriptogen — bilinmoyan va ya tapilmayan

Posthepatik — adoton xronik B vo C hepatitlorinin naticosinds inkisaf edir
Alkoqol

Birincili biliar sirroz

Metabolik - Wilson xastaliyi, hemoxromatoz va s.

PATOGENEZI

Sirrozun inkisaf mexanizmi doqiq molum deyil.

Fibrozun omolo golmosindo iki mexanizm ehtimal edilir. Birincisi, hepatositlorin

zadoalonmasinog cavab kimi Kuppffer hiiceyralori vo fibroblastlarin torofindon téronon

xronik fibroplastik iltihabi reaksiya. ikincisi, sinusoidlorin divarmda yerloson Lito

hiiceyralorinin — lipositlarin aktivlagsmasi vo kollagen sintezi.

Regenerativ diiyliniin qurulusca orginal payciqdan forqlonmesinin — maorkozi

venasinin olmamasinin mexanizmi molum deyil. Lakin diiylindoki hepatositlor forqli

soraitdo (gan dovrani, 6d axin1 vo s.) oldugu {igiin yetorli funksiya gostors bilmirlar,
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zadoloyici amillors yiiksok hassas olurlar. Bu da diiyiiniin zodslonmasine, yenidon
fibroza vo yeni dilylin amolo golmoasino gotirib ¢ixarir. Beldlikly, “zadsalonmo —
fibroz, diiyiin - duyun zadslonmasi — 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 ( takrari zadalonmalara va
xar¢anga), meyl yaradr.

Artan fibroz hepatositlorin yerini alir, portal sahalori kigildir, sinusoid sayin1 azaldur,
arterio-venoz suntlara sobob olur, saglam hepatositlorin qidalanmasini azaldir.
Diiyiindo morkozi venanin olmamasi vo otrafindaki fibroza bagli hepatositlorin gan
tohcizat1 pozulur. Bunlarin naticasi olaraq garaciyar yetmazliyi va portal hipertenziya
meydana galir.

Portal hipertenziya varikozlar, qanaxma, splenomeqaliya, assit olamatlori ilo biruzo
verir. PH sirrozun on xarakterik olamotidir vo sirroz PH-in on ¢ox rast golon
sabobidir. Sirrozda PH-1n bas vermo mexanizmi ovvalki boliimdo (Seminar 1) genis
sorh edilmisdir.

Qaraciyar yetmazliyi 6ziinii sariliq, xolestaz, koaqulopatiya, hipoalbumnemiya, vo
ensofalopatiya, hepatotorenal vo hepatopulmonal sindrom sokilindo gdstarir.
Diiytlindoki hepatositlor sokilco normal goriinsalor do, funksional cohatca va tohcizat
noqteyi-nozordon yetorli deyillor. Bu da onlarin zodsloyici amilloro hossasligini izah
edir. Stress, infeksiya, isemiya, dorman, alkoqol vo s. amillor sirrotik xastolordo agir
qaraciyar yetmazliyi toroda bilorlor. Heg bir olava tosir olamadan sirrotik xastalards
kicik oamoliyyatlar 10%, orta amoliyyatlar 30%, boylik omasliyyatlar is9, 50% halda
oliimo sabab ola bilor. Bu bir torofdon hepatosellular yetmazliklo, digor torafdon
zoadoalonmoaya hassasligla baglidir.

Sirroz gorb 6lkalorindo hepatosellular xor¢ongin (HSX) on ¢ox rast golon sobabidir.
HSX-1 olan xastolorin 80-90%-indos sirroz rast golir. Hesab edilir ki, regenerator
aktivlik vo arxitektonika pozulmasi (ilk baxisda sirrozdaki morfoloji doyisiklik
displaziyan1 xatirladir) buna sorait yaradir. Tobii ki, biitlin xastoliklordo oldugu kimi,
sirrozda da genetik pozulmalar osas rol oynayir. Xiisuson, hepatit B virusu vao
hemoxromatoz monsoli sirrozlarda HSX tezliyi yiliksokdir. Yoni, sirroz «xronik

hepatit — sirroz - xargangy prosesinin kilid noqtesidir.
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TOSNIFATI

Sirroz sababing, morfoloji dayisikliyine, xarakterine, agirliq doracaloring gors tosnif
edilir.

Sabablarina gora sirrozun idiopatik (kriptogen), posthepatitik, alkoqol, biliar vo
digor novlori ayrid edilir.

Morfoloji dayisikliklora goro tosnifatda fibroz vo diiyiinlorin nisboti, dl¢iisli nozors
alinir. Makronodulyar sirrozda diiyiinlor 3 sm-don bdyiikk olur. ©n ¢ox viral va
autoimmun xronik hepatitlordon sonra inkisaf edon sirrozlarda rast golir.
Mikronodulyar sirrozda diiyiinlor 3 sm-don kigik olur, fibroz {istiinliik togkil edir.
Buna portal sirroz da deyilir vo an ¢ox alkoqol sirrozunda vo kriptogen sirrozda rast
golir.

Qarisiq sirrozda 3 sm-don boyiik va kigik ditylinlor eyni miqdardadir.

Agirliq dorocosinin toyini tiglin miixtolif tosnifatlar var vo on ¢ox yayilan tosnifat

Child tasnifatidir (Cadval 1).

Cadval 1. Child tasnifaty

Gostarici Daraca

A B C
Kompensasiya Subkompensasiya Dekompensasiya
Assit yOx Zoif voya Diuretikls azalmir
diuretikls kontrol
olunur
Albumin (qg/dl) >3.5 2,8-3,5 <2,8
Bilirubin (mg/dl) <2 2-3 >3

Bu tosnifatda garaciyorin sintetik (albumin), detoksikasiya (bilirubin) gdstariciloring
vo portal hipertenziyaya (assit) gora 3 agirliq doracosi ayrid edilir: A, B, C. ilkin
doracado (A) qaraciyor funksiyalar1 normal soviyyadadir vo buna kompensasiya
morholasi do deyilir. B dorocosindo garaciyor funksiyalarida yiingiil vo ya diizolo
bilon doyisiklik meydana golir. Buna subkompensasiya morholosi do deyilir. C
dorocosi dekompensasiya morholosidir vo funksiyalarda ciddi, c¢otin diizolon

doyisikliklor bag verir.
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Child klassifikasiyasinin miixtalif variantlart movcuddur. Bunlar arasinda on sox
istifado olunanmi Child-Turcotte-Pugh tosnifatidir ki, bunda orginal tosnifatdaki

gostaricilora ensefalopatiya vo protrombin aktivasiyasi da slave olunur (Cadval 2).

Cadval 2. Child-Turcotte-Pugh tosnifati

Gostarici Bal giymaoti

1 2 3
Ensefalopatiya yOX 1-2 3-4
Assit yox Zoif voya Diuretiklos
diuretiklo azalmir
kontrol
olunur
Protrombin zamani
Normadan artma miqdari (san) <4 4-6 >6
INR <1,7 1,7-2,3 >2.3
Albumin (q/dl) >3.5 2,8-3,5 <2,8
Bilirubin (mgq/dl) <2 2-3 >3
5-6 bal — A daraca, 7-9 bal B daraca, 10-15 bal C doaraca

Qaraciyar xostoliklorinin  agirliq doracesini  qiymotlondirmak va  proqnozu
miloyyonlosdirmok {igiin istifado olunan tosnifatlardan biri do MELD (model of end-
stage liver disease) skalasidir (Cadval 3). Bu sistemdo kreatinin, bilirubin vo
protrombin soviyyasi nozoro alinaraq loqarifmik diisturla qimot hesablanir. Child
tosnifatindan forqli olaraq MELD sistemindaki gostaricilor obyektiv va dlciilon
doyarlordir. Son tadqiqatlar gistorir ki, MELD tosnifati qaraciyarin vaziyyatini vo

xastonin prognozunu daha obyektiv vo daqiq gostarir.

Cadval 3. MELD (model of end-stage liver disease) skalasi

Gostarici Regrassiya koofisenti

Kreatinin (Log. miqgdari) 0,957
Bilirubin (Log. miqdart) 0,378
Protrombin zaman1 — INR (Log. miqdari) 1,120
Etiologiyas1* 0,643

Proqgnostik risk asagidaki diisturla hesablanir:

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

Etiologiyani qiymaotlondirorkon, alkoqol vo xolestatik xastaliklords 0, digor
xastaliklords isa 1 giymat hesablanir.
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KLINIK OLAMOTLORI

Parenxima itirilmosino vo hepatocellular disfunksiyaya bagli garaciyar yetmoazliyi,
fibroz va arxitektonika dayisikliklorle bagh portal hipertenziya sirrozun gedis tipini,
klinik, labarator, goriintiiloma alamatlorini miioyyon edir.
Qaraciyarin disfunksiyasi adoton xronik sokildo olur, bozi agirlagdirici amillorin
tosiri ila kaskinlaga bilir.
Sarilig adoton zoif (< 100 mmol/l) vo hor iki bilirubin fraksiyasinin artmasi ilo
xarakterizo olunur. Xolestaz adoton xolestatik sirrozda (birincili biliar sirroz)
rastlanir, birlosmis bilirubinin daha ¢ox artmasi1 vo QF artmasi ilo xarakterikdir.
Koaqulyasiya pozulmalar1 laxtalanma faktorlarinin sintezinin vo fibrinolitik amillorin
(fibrinolizin, t-PA) neytrallasmasinin azalmasina baghdir. Hipokoaqulyasiya adoton
K vitamininin miialicasi ilo ciddi yaxsilagmur.
Ensefalopatiya zsif xronik sokildo, bozon do agir koma sokilindo ortaya cixir.
Detoksikasiya zoiflomosi iimumi olamatlor vo orqan spesifik sindromlarla ortaya c¢ixa
bilir.

e Umumi slamotlor — yorgunlug, zaiflik, ariqlama

e Steroid detoksikasiyasinin zoiflomosi (estrogen, progestron, aldesteron

artighgl) - palmar eritema, angioma, ginekomastiya, impotensiya, ddem,
assit

e Hepatorenal, hepatorulmonar sindromlar.

e Digorlori — anemiya, xora xastaliyi, paratiroid boylimasi va s.
Portal hipertenziya adoton assit, kollateral venalarin varikozu, splenomeqaliya,
qastropatiya, ensefalopatiya soklindo biruzs verir vo sirrozun on xarakerik olamoti
saytlir. Sirrozun PH torotmo mexanizmi ilo olagadar genis molumat ovvalki

boliimlords verilmisdir.

DIAQNOSTIKASI

Xastado bazi olamatlar, xiisuson xroniki qaraciyer olamatlori (zaiflik, tez yorulma,
palmar eritema, qurmizi dil, angioektaziyalar) sirroza siibho yaradir. Portal

hipertenziyanin olmasi, goriintiillomads kolokdtiir qaraciyor, garaciyor venalarmin
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doqiq seg¢ilmomosi, 6d kisosi divarinin galinlagsmasi va s. olamatlor sirrozun dolay1
olamotlori sayilir.

Sirrozun daqiq diagnozu patohistoloji miiayina ilo qoyulur. Histoloji miiayinado
qaraciyords fibrozun va diiyliniin birlikde olmasi sirroz {igiin xarakterikdir. Bununla
yanasi nekroz da rastlana bilor.

Qeyd etmok lazimdir ki, bazi xronik qaraciyar xostoliklori (xronik hepatitlor, hepatic
fibroz vo s.) klinik olaraq sirroza bonzoyo bilor. Digor torofdon sirroz erkon
morhalalords klinik olaraq ortaya ¢ixmaya bilir. Ona gore do, klinik va goriintiilomo
olamotlorine goro sirroz diagnozu qoymaq sohv natico vers bilir. Bunlari nazors
alaraq, sirrozu daqiqlasdirmak ticiin biopsiya etmak (punksiyon va ya laparoskopik)

vacib sortdir.

MUALICOSI

Hazirda sirroz geriyodonmoz prosess sayilir vo sirrozun radikal miialicasi qaraciyar
transplantasiyasidir (Qc Tx). Qc Tx miimkiin olmadiqda aparilan miialicalor
sirrozun toratdiyi agirlagsmalarin profilaktikast vo miialicasine yonalmisdir. Coxsayli
todqiqatlara vo klinik tocriiboloro baxmayaraq hazirda sirrozlu xostolordo fibrotik
prosesi aradn qaldirmaq iiciin effektiv miialico tadbiri yoxdur. Son illordo
interferon mialicosinin viral sirrozlarda fibrotik prosesin inkisafini azaltigi qeyd
edilmokdadir.

Bu kitabda PH agirlagsmalarin profilaktika vo miialicosi tigiin qeyd edilon timumi
prinsiplor asason sirroz mongali PH {igiin nozords tutulur. Basqa mongsli PH-larin

ozolliklori uygun boliimlordos verilir.
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