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Seminar 9

ANADANGOLMO HEPATIK
FIBROZ
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FiBROPOLIKIiSTIiK XOSTOLIKLOR

Fibropolikistik xostolik vo ya sistik fibroz anadangolmo xostolikdir vo genetik
doyisiklik noticosindo axacaq sistemi embrional inkisafdan qalir (duktal
malformasiya). Xostolik organizmin timumi xostoliyi hesab olunur vo bir vo ya bir
ne¢o organda Ozlinii gostoro bilir. ©On ¢ox agciyordo, MAV-da, qaraciyor vo 6d
yollarinda ortaya c¢ixir. Xostoliyin xarakterik morfoloji olamoti olan duktal
malformasiya kistlor va fibroz sokilindo ortaya cixir. Xostoliyin formasindan asili
olaraq kist vo ya fibroz, ya da hor ikisi istiinliik toskil eds bilir.
Son tadqiqatlar gostarir ki, sistik fibroz xastaliyi 7-ci xromosomda yerloson vo sistik
fibroz transmembran requlyator (CFTR) adlanan genin mutasiyasi noticosindo
meydana golir. CFTR geninin kodladig1 protein hava yollarini, MAV axacagini, tor
vozilarini, bagirsaqlari, 6d yollarin1 vo toxum axacaqlarini orton epitel hiiciiyralorin
membranlarinda xlorid ionlar: iigiin kanal rolunu oynayir vo Na+ ionlarinin
hiiceyroya giris-¢ixisini1 requlyasiya edir. CFTR-in mutasiyasi noticosindo xlorun
hiiceyrodon ¢ixis1 azalir, Na+ ionlarinin iso hiiceyroyo absorbsiyasi artir. Noticodo
epitel hiiceyrolorindon axacaga su ifrazi da azalir ki, bu da sekretin gatilagsmasina,
daglagsmasima vo axacaq sistemindo durgunluga sobab olur. Axacaq sistemindoki
durgunluq vo kegmozlik noticosindo orqganlarda iltihabi vo infeksiyon agirlagsmalar
meydana golir (pnevmoniya, pankreatit, hidroadenit, sialadenit, sinusit, xolangit,
mekonium ke¢moazliyi vo s.)
Qaraciyar va 6d yollarimin fibropolikistik xastaliyinin bir ne¢o morfoloji formalari
var (Sakil 1):

e Qaraciyer polikistozu

e Tok Qc kisti

e Anadangolms hepatik fibroz

e Karoli xostoliyi

e Mikrohamartoma

e Xoledox kistlori

e Usagqlarda xolestaz
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$akil 1. Qc va 6d yollarimin fibropolikistik xastaliklori

Bu xastaliklor miixtaolif goriinsalar da bazi iimumi caohatlora malikdirlar:

1.

Bunlarin hamist anadangalms genetik defektlo bagl xastaliklordir vo adston
eyni genin miitasiyasi naticasindo ortaya ¢ixirlar

Xostaliklor diger orqanlarin fibropolikistik xastoliklori ilo birlikdo rast golo
bilir (masolon, boyrak, pankreas, agciyar polikistozu va s.)

Oksor xostolordo qaraciyar vo 6d yollarinda iki vo daha ¢ox forma birlikdo
rast golo bilir.

Klinik olaraq bu xastoliklor asimptomatik geds bilor vo ya dord olamotdon
biri istiinliik toskil edo bilor: kiitlo effekti, xolestaz, xolangit, portal
hipertenziya

Bu xostaliklordo badxassalilik potensiali var, ancaq ¢ox asagidir.

Xastalik kicik yaslarda cox goriiniir, lakin boylik adamlarda da rastlanir.
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ANADANGOLMO HEPATIK FiBROZ

Anadangolmo hepatik fibroz fibrokistik xastoliklorin digor ndvlerindon forqlondiyi
kimi, sirroz vo nodulyar transformasiyalardan da forqlonir (Sakil 2).

AHF-do paycigin qurulusu qorunur va fibroz periportal bélgani ahata edir. Ona goro
da, oksor hallarda Qc funksiyalari normal olur. Xastalik klinik olaraq asasen portal
hipertenziya ilo bliruzs verir vo PKYY-lar ciddi ensefalopatiya torotmir.

Nodulyar transformasiyada Qc payciglarini regenerativ diiylinlor ovoz edir. Bu
diiyiinlordo payciqlardan fargli olaraq klassik arxitektonika pozulur. Od kanallari,
moarkazi vena vo sinusoid arxitektonikasi olmur. Ona goro do, oksor hallarda
hepatosellular disfunksiya miisahidos edilir.

Sirrozda iso, hom diiyiinlii transformasiya, hom do fibroz olmaqla yanas1 nekroz da
miisahido edilir.

AHF-dan forqli olaraq kardiak fibrozda (durgunluq hepatopatiyasi), fibroz

perivenulyar bdlgoni ohato edir.
Gedisi

AHF on ¢ox usaq yaslarinda {izo ¢ixsa da, boytliklordo do goriine bilir. Osason PH
olamotlori ilo bliruze verir: assit, varikoz va hipersplenizm. Qc funksiyalar
gorundugu gln ensefalopatiya vo sarilig ¢ox nadirdir, hotta yanyol
omoliyyatlarindan sonra da az rast golir. Portal hipertenziyam1 azaldilmasi bu
xostolorin yagsama miiddoatini xeyli artirir. ©vvolco do qeyd edildiyi kimi, AHF

fibrokistik xastaliyin digor formalari ils birlikds ds rast golo biler.
Klinikas1 vo diagnostikasi

Xastaliyin asas klinik slamoti PH-dir. Bu 6ziinii assit, varikoz ganaxmasi, splenomegaliya
soklindo gostora bilor. Usaqglarda, Qc vo digor organlarinda fibrokistik xostoliyi olanlarda PH
olamatlori varsa, AHF ehtimali ¢ox yiiksokdir. Diaqnozu doaqiqlosdirmak {ii¢lin garaciyar
biopsiyasi vacibdir. AHF {i¢iin hepatosellular disfunksiya olamotlori xarakterik deyil vo
adoton laborator gostericilor normal olurlar. AHF diagnozu qoyulmus xastslords qaraciyer
gostaricilarinda kaskin doyigsmo bas verarso portal vena trombozu va viral hepatitin ortaya

¢ixdigini diisiinmak olar.
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Sakil 2. Anadangalma hepatik fibrozun digar xastaliklordon diferensasiyasi

Miialicasi

Xostolikdo dominant va halledici sindrom PH oldugu ii¢lin miialico vo prognoz da
PH-in agirligindan vo miialicoys cavabindan asilidir. Subklinik formada va
konservativ todbirlorlo nozarsto alinan PH-da izlomo maslohotdir. Agirlagsma-
qanaxma hallarinda standart ilkin todbirlordo qanaxma dayandirilir. Tokrarlanan
gqanaxmalarda on effektiv iisul PKYY hesab edilir. DSRYY on ¢ox tdvsiya
olunanmidir. Lakin, digoar YY-lar da eyni effektivliklo totbiq oluna bilir.
Hipersplenizmdo do PKYY lazim galir. Profilaktik yanyol is9, nozaratdon ¢ixa bilon
vo ya miialico morkozindon uzagda yasayan xostolords vo varikoz ganaxma risqi

yiiksok olanlarda tovsiys olunur.
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