Qanin biokimyasi

Qan — damarlarda fasilosiz dovr edorok, organizmin hiiceyralorino qida
maddolori vo oksigen dasiyan mayesokilli toxumadir. Qanin torkibino hiiceyro
elementlori — eritrositlor, leykositlor, trombositlor vo solgun sar1 rongli maye olan
plazma daxildir. Qirmiz1 qan kiiraciklori, yoni eritrositlor digor hiiceyro elementlori
miiqayisodo dofalorlo artiq olduguna goro, qana xarakterik qirmizi rong verir.

Qanin nogledici funksiyasi sayasindo orqanizmin hiiceyrolori oksigen, su vo
gida maddolori (qliikoza, amintursular, polipeptidlor, lipidlor vo lipid
komponentlari, vitaminlor, qeyri-lizvi maddaler va s.) ilo tomin edilir; maddalor
miibadilosinin goroksiz mohsullar1 (ammonyak, karbamid, sidik tursusu, karbon qa-
71 vo 8.) iso qanin torkibindo toxumalardan ¢ixarilib, onlar1 zororsizlogdiron vo ya
organizmdon xaric edon orqanlara c¢atdirilir.

Qanin miihafizoedici funksiyasi orqanizmo daxil olmus xostoliktérodon
amillorin (xiisuson mikroorganizmlorin) zororsizlosdirilmosi ilo olagodardir. Bu
funksiyanin hom ganda olan faqositar xassoli hiiceyralor (leykositlor), hom do spe-
sifik vo geyri-spesifik xassoli humoral miihafizoedici amillor (immunoqlobulinlor,
interferon, properdin, komplement sistemi, lizosim va s.) istirak edir.

Qanin tonzimedici (requlyator) funksiyasi miixtolif proseslori ohato edir.
Bunlar ganin naqledici funksiyasi ilo six suratdo slagadardir. Nogledici funksiya
gan vasitosilo orqanizmin bir nahiyasindon digorino hormonlarin, hormonabonzor
maddolarin dasinmasini vo bazi miibadilo mohsullarinin miixtalif fizioloji proseslor
vo metabolizm reaksiyalarinin konkret soraito uygunlasdirilmasini tomin edir. Bun-
dan olavo, gan organizmin daxili miihitindo osmos tozyiqinin, tursu-qolovi miivazi-
natinin va badon temperaturunun tonziminds istirak edir.

Qanin tursu-golovi miivazinati bufer sistemlori vasitosilo tonzim edilir.

Qanin formali elementlorinin vo plazmasinin hacm faizils ifadoesi hematok-
rit ododi adlanir. Hematokrit ododi nisbi sabit komiyyotdir. Ortayash kisilordo
qanin formali elementlorinin hacmi 44-46%-9, qadinlarda iso 41-43%-3 borabordir.
Hematokrit gostoricisinin 36%-don 48%-o qodor olmasi normal hal hesab edilir.
Damarlarda dévr edon ganin timumi kiitlosi orta hesabla bodon kiitlosinin 1/13 his-
sosing (7-7,5%) barabordir. Yoni badan kiitlasi 65 kq olan insanin orqanizminds 5
litro godor gan olur.

Normal ganin nisbi kiitlosi (xiisusi ¢okisi) 1,050-1,064, plazmanin nisbi kiit-
losi 1,024-1,030, formali elementlorin nisbi kiitlosi 1,080-1,097-dir. Qanin 6zliilityli
suyun eyni gostoricisino nisbaton 4-5 dofs artiqdir. Bu, ganin torkibindo olan ziilal
va eritrositlorin xassalari ilo alagadardir.

Qan plazmasimin kimyavi tarkibi. Qandan formali elementlori ayirdigdan



sonra yerdo qalan agiq (solgun) sar1 rongli maye plazma adlanir. Plazmanin torki-
binds 91-92% su olur. Onun qalan hissasini ziilallar, karbohidratlar, yaglar vo yaga-
bonzor maddolar, geyri-ilizvi maddslor, xirdamolekullu azotlu birlosmalor, hormon-
lar, vitaminlor vo b. maddolor toskil edir. Plazma ziilallar1 3 qrupa bolunur: albu-
minlar, qlobulinler va fibrinogen. Fibrinogen laxtalanma prosesindo istirak edon
osas plazma amillorindon biridir. Fibrinogeni ¢ixarilmis plazmaya qan serumu deyi-
lir

Plazma ziilallar1. Plazmanin quru qaliginin 85-90%-i ziilallardan — albu-
min, qlobulin vo fibrinogendon ibarstdir. Qan plazmasinda normada 6,5-8,5%-9
godor ziilal vardir. Normal plazmada albuminlorin gatiligr 40-50 g//-o borabordir;
globulinlorin miivafiq gostaricisi — 20-30 g//, fibrinogenin qatiligi iso 2-4 q/[-dir.

Albuminlar qaraciyordo sintez edilir. Onlar digor serum ziilallarindan yiik-
sok hidrofilliklari ilo forglenir. Qanin kolloid-osmotik tozyiqinin sabit saxlanmasin-
da albuminlorin hidrofillik xassasinin miihiim rolu vardir. Qanda albuminlarin qati-
1181 30 g/1-o godar azaldigda qanin onkotik (kolloid-osmotik) tozyiqi keskin surotds
asag diislir vo 6demlor omolo golir.

Bioloji aktiv maddolorin (xiisuson hormonlarin) gan vasitasilo nogl edilmo-
sindo do albuminlorin bdyiik rolu vardir. Hormonlarin asas hissasi ganin torkibindo
albuminlorlo birlogmis voziyyotdo olur. Tibbdo tomizlonmis serum albuminindon
miialico vasitosi kimi istifado edilir. Bu preparatin qan damarlarina yeridilmosi
ganin kolloid-osmotik tozyiqinin artmasina sobob olmagqla, 6demlorin inkisafinin
qarsisini alir; bu zaman toxumalardan qan damarlarina ¢oxlu maye kegir, qanin
hacmi artir, eyni zamanda albuminlar toxumalarin qidalanmasini da yaxsilasdirir va
intoksiyasiya voziyyatlorini yiingiillogdirir.

Qanda albuminlorin qatiliginin azalmasi qaraciyarin funksiyasinin pozulma-
st ilo olaqodar olan xastoliklorin (xilisuson sirroz vo hepatit) osas olamotlorindon bi-
ridir. Bundan olavo, basqa orqanlarin bazi xastoliklori do (nefroz, modo xastoliklori,
sokorli diabet, ganitirmo vo s.) albuminlorin gatiliginin azalmasi ilo miisayiot olu-
nur.

Qlobulinlar molekul kiitlosi 160 mindon artiq olan 5 fraksiyaya ayrilir: o-,
o-, Bi-, P2- va y- globulinlor. a-Qlobulinlor arasinda karbohidrat-ziilal kompleks-
lorinin (qlikoproteinlor) novlori basqa ziilal fraksiyalarindakina nisboton ¢oxdur.
Onlarin karbohidrat komponentlorino ¢ox vaxt qalaktoza, mannoza, fruktoza, ram-
noza, neyramin tursusu vo onun toéromsalori (mosalon, sial tursusu) daxil olur. Bozi
xastaliklor (pnevmoniya, kaskin revmatizm, qlomerulonefrit, podaqra va s.) zamani
ganda qglikoproteinlorin (xiisuson, torkibino sial tursusu daxil olan a-qlobulinlorin)
miqdari artir. Revmatizm xastoliyi zaman1 ganda glikoproteinlorin artmasi birlosdi-
rici toxumanin ara maddosi ziilallarindan ayrilan sial tursusunun gana kegmosi ilo



olagadar ola bilor. Goriiniir, bels hallarda sial tursusu qanin a-qlobulinlori ils birle-
sib, glikoproteinlarin imumi miqdarinin artmasina sobab olur.

Qanda olan B- vo y-qlobulinlorin bir hissosi ferment xassosino malikdir.
Qanin laxtalanmasinda vo laxtalanmis gan kiitlosinin (trombun) oridilmasindo isti-
rak edon bir sira ferment xassoli ziilallar bunlara misal ola bilor. Bundan slava, or-
ganizmi bakteriyalardan vo toksinlordon miihafizo edon amillorin osas hissosini tos-
kil edon anticisimciklor do globulinlarin (ssason y-globulinlarin vo gismon 3-qlobu-
linlorin) miixtalif maddalorls kompleks birlogmalaridir.

Qan serumunun fermentlori. Normal qgan serumunda agkar edilon
fermentlori sekretor, indikator vo ekskretor qruplara bélmok olar.

Sekretor fermentlar qaraciyordo sintez edilorok, gqana sekresiya edilir vo bu-
rada miioyyan bir fizioloji funksiyani hoyata kegirirlor. Bu fermentloro qanin laxta-
lanma sisteminin fermentlorini vo serum xolinesterazasini misal gostormok olar.
Indikator fermentlar ad1 altinda osas biokimyovi funksiyasini hiiceyrodaxili mithit-
do yerino yetiron fermentlor birlogdirilir. Onlar hiiceyrolorin daxilinds, miixtolif
kompartmentlords daha yiiksok konsentrasiyada olurlar. Masalon, laktatdehidroge-
nazanin an yiiksak faallig1 sitoplazmada, qlutamatdehidrogenazanin yiiksok foalligi
mitoxondrilordo, turs fosfatazaninki iso — lizosomlarda miisahido edilir. Normal
halda gan plazmasinda bu fermentlorin yalniz izlori olur. Lakin toxumalarin zodo-
lonmasi zamani belo fermentlor asanliqla gana kegir vo ganda onlarin foallig1 artir.

Ekskretor fermentlor osason qaraciyordo sintez edilir (mosoalon, leysina-
minpeptidaza, qolovi fosfataza vo s.) vo fizioloji soraitdo 6dun torkibinde hozm
traktina ifraz edilir. Od yollarinin zodolonmolori zamani bu fermentlor asanligla
qana kecir. Buna goro, qanda ekskretor fermentlorin foalliginin artmasi qgaraciyer
hiiceyrolorinin vo 6d yollarinin zadslandiyini gostoran alamatlorden biri hesab edi-
lir.

Normal vo patoloji soraitdo plazmada askar edilon ziilallarin bir qrupu nis-
boton otrafli todqiq edilmisdir. Transferrin, seruloplazmin, haptoqlobulin, C-reaktiv
ziilal, krioglobulin, properdin, interferon vo b. ziilallar1 bunlara misal géstormok
olar.

Kaskin faza ziilallarl. Qan serumu ziilallarinin bir qrupu saglam insanin
qaninda ya agkar edilmir, ya da ciizi miqdarda olur; bakteriya, virus vo parazit
mongali infeksion-iltihabi xastoliklorin  koskin fazasinda, fiziki veo kimyovi
travmalardan sonraki ilk gilinlorde, toxuma nekrozu ils naticolonon miixtolif
xostoliklorin  koskin ddvriinde, homginin zohorlonmo, allergik reaksiyalar vo
bodxassoli sis xostoliklori zamani bu ziilallarin sintezi koskin artir vo onlarin
gandaki konsentrasiyasi qisa miiddotdo yliksalir. Buna goro homin ziilallara koskin
faza ziilallar1 ad1 verilmisdir.



Onlar hepatositlordo, monositlords, limfositlordo vo neytrofillordo sintez
edilir. Saglam insanin qaninda C-reaktiv ziilalin (CRZ) gatilig1 1-2 mq/l-don artiq
olmur. Lakin koskin patoloji proseslor zaman1 CRZ-nin konsentrasiyas1 dofolorlo
arta bilor. Qanda C-reaktiv ziilalin toyin edilmosinin koskin revmatizm, pnevmo-
kokk va streptokokk infeksiyalari, miokard infarkti vo bir sira bagqa xostoliklorin
diagnostikasinda miioyyon shomiyyati vardir.

Saglam soxslorin gqan serumunda agkar edilmoyon vo yalniz bazi patoloji
proseslar zaman1 miisahide edilon ziilallardan biri krioglobulindir. Qaninda krioqlo-
bulin olan xostonin toxumalar1 koskin soyudulmaya (hipotermiya, donvurma)
moruz qalarsa, onlarin damarlarinda krioglobulinin jelatinlosmosi naticosinds trom-
boz omolo golo bilor. Krioglobulin mieloma, nefroz, revmatizm, qaraciyor sirrozu,
limfosarkoma, leykoz, kala azar kimi xostalikloro tutulmus soxslorin qaninda askar
edilir.

[ltihabi vo destruktiv xastaliklorin koskin morhoalasi olan soxslorin qaninda
bazi plazma ziilallarmin konsentrasiyasi azalir. Belo ziilallarin tipik niimayandosi
transferrindir. Buna gors bazi miuslliflor transferrini kaskin fazanin neqativ ziilal
adlandirirlar.

Qan plazmasinda ziilallarin komiyyat vo keyfiyyot doyisikliklori 4 qrupa bo-
liiniir: 1) hiperproteinemiyalar; 2) hipoproteinemiyalar; 3) disproteinemiyalar; 4)
paraproteinemiyalar.

Plazmada zilallarin normal gostoriciloro nisboton artiq olmasi
hiperproteinemiyalar adlanir. Orqanizmin siddatli su itirmasine sabob olan patoloji
proseslar, o climlodon, uzun miiddst ¢okon ishal vo qlisma, badon sothinin bdyiik
sahasini shato edon yaniqlar, sidikqovucu preparatlarla zohorlonmalor va digar pa-
toloji proseslor qanda ziilallarin qatiliginin nisbi artimi ilo naticalonir. Ziilallarin qa-
tiliginin miitloq artim1 ilo olagodar olan hiperproteinemiyaya nisboton az hallarda
tosadiif edilir. Miitlog hiperproteinemiya ¢ox vaxt qanin miioyyon bir ziilal fraksi-
yasinin patoloji artimi ilo slagodar olur.

Qan serumu ziilallarmin azalmasi hipoproteinemiyalar adlanir. Adoton
hiperproteinemiyalar serum ziilallar1 arasinda globulin fraksiyasinin artimi ils ola-
gadar oldugu halda, hipoproteinemiyalar zamani, bir qayda olaraq, albuminlarin qa-
tiliginin daha koskin azalmasi miisahido edilir. Belo doyisikliyo qaraciyor hiiceyrs-
larinin agir daracali zadslonmasi ilo slagadar olan xastaliklor (qaraciyarin kaskin at-
rofiyasi, toksik hepatit, sirroz vo s.) vo boyrayin filtrasiyaedici funksiyasinin koskin
suratdo artmasi (lipoidli nefroz) zamani tosadiif edilir. Bunlardan olavo, ziilal ¢atis-
mazlig1 uzun miiddat siiron acliq, hozm sistemi funksiyasinin agir pozulmalar1 vo
digor sobablorlo olagoadar ola bilor. Bozon kapillyar damarlarin kegiriciliyinin kos-
kin artmas1 zamani da hipoproteinemiya amolo golir.



Bir sira xostoliklor zamani1 ganda ziilallarin imumi soviyyasi normal olsa
da, ayri-ayr1 ziilal fraksiyalarimin faizlo miqdar1 doyisikliyo ugrayir; buna
disproteinemiya deyilir. Qan plazmasinda normal orqanizmin gani tigiin xarakterik
olmayan ziilallarin agkara ¢ixmasi iso paraproteinemiya adlanir.

Qan serumunda olan xirdamolekullu azotlu birlosmoalor. Qan serumunda
kimyavi strukturuna gore ziilallardan forqlonan, asason ziilal va qismen nuklein tur-
susu miibadilosinin son moahsullar1 hesab edilon miixtalif xirdamolekullu azotlu bir-
losmalar olur. Bu maddslor qanda va plazmada borabar soviyyads yayilir vo orta
hesabla 24-40 mq% toskil edir.

Qanin zilal strukturlu olmayan azotlu iizvi birlogmolorinin torkibindoki
azotu “qaliq azotu” adlandirirlar. Ciinki, bu maddoslor plazma ziilallarii ¢okdiir-
diikdon sonra maye hissonin torkibindo galir vo homin mayenin buxarlandirilmasi
naticasinda alinan qaligin torkibinds toyin edilir: karbamid — qandaki ziilal struktu-
runa daxil olmayan azotun 50%-o qodori, amintursular — 25%, erqoteonein — 8%,
sidik tursusu — 4%, polipeptidlor — 4%, kreatin — 5%, kreatinin — 2.5%, ammonyak
va indikan — 0,5%, basqa azotlu birlogsmolor — 1,0%.

Qanda ziilal strukturuna daxil olmayan azotlu birlogmalorin iimumi miqdari-
nin artmasina azotemiya deyilir. Miixtolif patoloji proseslor zamani yaranan azote-
miyalar inkisaf mexanizmlorino goro bir-birindon forglonir. Bu baximdan azotemi-
yalarin miixtolif névlorini 2 qrupa boélmok olar: 1) retension azotemiyalar; 2) pro-
duksion azotemiyalar.

Retension azotemiyanin mexanizminin asasin1 azot miibadilasi mohsullari-
nin orqanizmdon normal haldakina nisboton zaif siiratlo xaric edilmasi togkil edir.
Azotemiyanin bu ndviinlin béyrok monsoli vo boyrokdonkonar amillorlo slagodar
olan formalar1 ayird edilir. Boyrok mongali retension azotemiya zamani qanda qaliq
azotu boyroayin ekskretor funksiyasinin agir doracali zoiflomasi noticosindo artir. Bu
zaman qaliq azotunun osas kiitlosini qandaki karbamidin strukturuna daxil olan
azot toskil edir. Azotemiyanin bu formasi boyrok foaliyyatinin catismazligina sobob
olan xostoliklor (koskin vo xronik qlomerulonefrit, pielonefrit, boyroyin ilkin vo
ikincili biliziigmosi, voromi v s.) zamani omalo golir.

Boyrokdonkaonar mangali retension azotemiya prerenal vo postrenal amillor-
la slagadar ola bilar. Retension azotemiyaya sabab olan prerenal amillors boyrayin
qan dovranmi zoiflotmak yolu ils sidiyin omala golmosini kaskin suratde azaldan
xostolik vo patoloji proseslor aiddir. Masolon, gan dévraninin agir pozulmasi vo ar-
terial tozyiqin koskin surotdo azalmasi boyroyo golon ganin azalmasina sobab ol-
magqla, onun sidikyaradic1 funksiyasii zoiflodir. Azotemiyanin bu formasi agir
ganitirmo, travmatik sok, anadangolmo iirok qiisurlar1 vo b. xostoliklor zamani yara-
na bilor.



Retension azotemiya térodon postrenal amillora boyrokdo omalo golon sidi-
yin axib getmosini ¢otinlogdiron proseslor (sidik axarlarinin dasla tutulmasi, prostat
vozisi adenomasinin sidik axarlarini sixxmasi, sidik kisasinin sislori vo s.) aiddir. Bu
zaman boyrok bosluglarinda hidrostatik tozyiq artdigmma goro, yumaqciqlarda
filtrasiya prosesi ¢otinlosir. Noticodo bdyroklorin funksiyasi, ikincili olaraq, pozu-
lur.

Toxuma ziilallarinin siiratlo par¢alanmasi naticasinds qana adi hallarda ol-
duguna nisboton ¢ox azot birlosmasi daxil oldugda da azotemiya amals golo bilor.
Buna produksion azotemiya deyilir. Azotemiyanin bu formasi boyrok foaliyyatinin
pozulmasindan asili deyil. Produksion azotemiya kaxeksiya, leykoz, bdyiik toxuma
saholorini ohato edon yaralanma vo yaniqlar, infeksion-iltihabi proseslor, bagirsaq
ke¢cmomozliyi vo b. xastoliklor zamani yaranir.

Qan plazmasinin azotsuz iizvi birlosmalari. Qanin vo plazmanin torkibin-
das olan miihiim azotsuz {izvi birlagmalora karbohidratlar (xiisuson qliikoza), yaglar
vo yagabonzor maddolor, lizvi tursular vo b. maddolor aiddir. Bu maddslor gana
hom hazm sistemindon, ham ds hiiceyralardon kego bilir. Onlar orqanizmda bioloji
sintez yolu ilo omala golir vo hiiceyrolords metabolizm substrat1 kimi istifado edilir-
lor. Qanda bu maddslorin migdarinin toyin edilmosinin klinik-diagnostik shomiyyo-
ti vardir. Asagida qan plazmasinin torkibinds olan azotsuz iizvi maddolorin on mii-
hiim novlori haqqinda qisa molumat verilir.

Qliikoza. Qanda qliikozanin qatiligi karbohidrat miibadilosinin voziyyatini
oks etdiran miithiim laborator gostaricilordon biridir. Qanin formali elementlorinda
qlikkozanin miqdar1 plazmadakindan ciizi doracods az olur. Arterial qanda iso qlii-
kozanin qatiliq saviyyasi periferik venoz qandakindan bir qodar yiiksokdir. Bu, to-
xumalarda gliikkozadan fasilosiz suratds istifade edilmasi ils alagodardir.

Normal ganda gliikozanin qatiligi 4,44-6,66 mmol// (80-120 mq%) olur.
Qanda qliikozanin gatiliq soviyyasinin artmasi — hiperglikemiya — bir sira xostolik-
lorin asas olamati kimi tozahiir edir. Bunlara ilk ndvbads endokrin sistem xastalik-
lori aiddir. Masoalon, madosalti vazinin Langerhans adaciglarinda olan B-hiiceyrals-
rin sekretor foaliyyatinin pozulmasi (yani insulin ¢atismazligr) ilo xarakterizo edi-
lon sokorli diabet xastaliyi zaman1 qanda sokarin qatili1 kaskin surstds artir. Bun-
dan olava, hipofizin bir sira xoastoliklori, boyrokiistli vozinin qabiq maddasinin boazi
sislori (gliikosteromalar), galxanabonzar vozinin hiperfunksiyasi hiperqlikemiya ilo
miisayiot edilir. Bozon beyin gan dovraninin pozulmalari, garaciyorin iltihabi vo de-
generativ xarakterli xostoliklori zamani da hiperqlikemiya toronir. Qanda sokorin
qatiligin1 artiran hormonlarm (qliikaqon, qliikokortikoidler, somatotrop hormon,
qalxanabanzor vozi hormonlar1) hiposekresiyasi ilo olagadar olan xastoliklor iso
orqanizmds oks-istigamotli doyisiklik toradir, yoni qanda sokorin azalmasina — hi-



poqlikemiyaya sobob olur. Belo xostaliklora hipofizar kaxeksiya, Addison xastaliyi,
hipotireoz aiddir. Langerhans adaciglarinin adenomalari zamani B-hiiceyralordon
insulin sekresiyasinin artmast qanda sokorin koskin suratdo azalmasina sobab ola
bilor.

Fiziki sakitlik dovriinds olan saglam insanin qaninda siid tursusunun qatili-
81 0,2-2,2 mmol/l-o borabordir. Gorgin fiziki i zamani1 ganda siid tursusunun qatili-
&1 5-10 dofo arta bilor. Hipoksiya (oksigen aclifi), badxassali toromolor, koskin he-
patit, toksikozlar, garaciyar sirrozu, anemiyalar vo bir sira digor xostoliklor ganda
stid tursusunun artmasi ilo miisayiot edilir.

Piroiiziim tursusu. Qanda piroiliziim tursusunun qatiligr 45,6-114,0
mkmol// (0,4-1,0 mq %) soviyyasinda olur. Gargin azals foaliyyati vo By vitamini
catismazlig1 piroiiziim tursusunun artmasi ilo miisayist edilir. Uzunmiiddotli gorgin
fiziki i3 zaman1 qanda piroiiziim tursusu 5 mq %-9 cata bilor. Bundan slavs, qan
dovran1 ¢atismazliglar: (xiisusan dekompensasiya fazasinda), qaraciyarin agir xas-
tolik vo zodolonmolori, homginin toksikozlar piroliziim tursusunun artmasina sobab
ola bilir. Adston ganda piroiiziim tursusunun miqdari siid tursusu ilo paralel suratdo
artir.

Lipidlor. Toxumalarda olan biitiin lipid fraksiyalarina ganin torkibindo do
tosadiif edilir.

Qanda lipidlerin miqdarinin artmasi — hiperlipemiya adlanir. Hiperlipemiya
fizioloji va patoloji proseslarlo alagodar ola bilor. Qidanin terkibinde ¢ox miqdarda
lipidler (yaglar vo yagabanzor maddalor) qobul edildikds alimentar (rezorbsion) hi-
perlipemiya yaranir. Hiperlipemiyanin bu névii normal halda 6-8 saatdan artiq da-
vam etmir. Lipidlorin kapillyarlarda coroyan edon gandan hiiceyroloro ke¢gmosini
zoiflodon amillor alimentar hiperlipemiyanin miiddotini uzadir. Lipidlorin (xlisuson
neytral yaglarin) gandan hiiceyrolora ke¢gmosi pozuldugda da hiperlipemiya omolo
gala bilor. Buna retension hiperlipemiya deyilir. Essensial (irsi) hiperlipemiya xas-
taliyi va hipotireoz (miksddem) retension hiperlipemiya ilo miisayiot edilir. Reten-
sion hiperlipemiyanin asas sababi — plazmada lipoproteinlipaza fermentinin faalli-
ginin  azalmasidir. Lipoproteinlipaza fermenti triasilgliserinlorin  ziilallarla
kompleks birlogsmalarini pargalayir vo belslikls, onlarin qandan hiiceyralors kegmo-
sino sorait yaradir. Bu proses plazmanin soffaflagmasi ilo miisayiot olunduguna
goro, lipoproteinlipazaya “soffaflagdiric1 ferment” adi verilmisdir. Onun tosiri sayo-
sindoa sorbastlogon {izvi tursular hiiceyro membranindan albuminlorlo kompleks sok-
lindo ke¢ir. Buna goro, ganda albuminlorin migdariin azalmasi hiperlipemiya ilo
miisayiot edilir (masolon, nefroz xastoliyi zamant).

Lipidlerin piy depolarindan siiratls saforborliye alinmasi naticesinda, tore-
nan hiperlipemiyaya naqledilma hiperlipemiyast deyilir. Sakorli diabet, pankreatit



vo nefroz kimi xostoliklor nagledilmo hiperlipemiyasi ilo miisayiot edilir. Nefroz
xostoliyl zamani qan plazmasimin onkotik tozyiqinin azalmasi lipidlorin soforborli-
yinin siirotlonmasi ilo naticolonir. Digor xostoliklordo iso bu prosesin mexanizmi
nefroz xastoliyindokindon forqglonir.

Lipidlor piy toxumalarindan qana adrenalin, AKTH, qliikkagon va b. hor-
monlarin tasiri naticaesinds kegir. Bu hormonlar adipositlords (piy hiiceyralori) tsik-
lik AMF-in sintezini siirotlondirir; tsiklik AMF hiiceyradaxili miihitdo spesifik pro-
teinkinazani aktivlesdirir. Bu ferment iso triasilgliserinlipaza fermentinin faalligini
artirir. Onun triasilgliserinlora tosiri naticasindo sorbast iizvi tursu vo diasilgliserin
omolo golir. Diasilgliserinlor iso diasilgliserinlipaza vo monoasilqliserinlipaza
fermentlorinin tosirino ugrayib, sarbast gliserino vo uzvi tursulara qodor pargalanir-
lar.

Fosfolipidlor. Qan plazmasimnin fosfolipidlori ds lipoprotein kom-
plekslorinin amols golmasinds va lipidlorin toxumalara daginmasinda istirak edir.

Onlarin plazmadaki qatiligi 220-400 mq%-dir (3.87-6.48 mmol/l). Normada
plazmada fosfolipid/xolesterin nisbati 1,5:1- barabor olur. Qanda fosfolipidlarin
qatilig1 ¢cox vaxt neytral yaglarin qatiliq soviyyasi ilo paralel suratds doyisikliys ug-
rayir. Sokorli diabet, hipotireoz, qlomerulonefrit, nefroz, qaraciyor xostoliklori hi-
perfosfolipidemiya ilo miisayiot oluna bilor. Hipertireoz zamani iso plazmada fosfo-
lipidlorin gatilig1 ¢ox vaxt norma gostoricilordon az olur.

Xolesterin. Qan plazmasinda xolesterin hom sorbast halda, hom do irimole-
kullu iizvi tursularla efir birlogmolori soklinds olur. Plazmadaki xolesterinin vo xo-
lesterin efirlorinin timumi qatiligt 150-250 mq%-dir. Bunun 60-70%-ni xolesterin
efirlori, 30-40%-ni isa sarbast xolesterin tagkil edir. Xolesterin plazmada lipopro-
tein komplektlorinin torkibindo olur. Onun 75%-9 qadari B-lipoproteinlorin, 25%-o
gadori a-lipoproteinlorin  torkibino daxildir. Saglam insanin qaninda xolesterinin
qatilig1 genis hiidudda doyissa do, xolesterin efirlori ilo sorbast xolesterinin nisbati
sabit voziyyetds olur.

Qan plazmasinda xolesterinin miqgdarmin artmasi (hiperxolesterinemiya) so-
korli diabet, ateroskleroz, ksantomatoz, qaraciyorin bozi xostoliklori, miksddem,
meningit kimi xostoliklor vo hamilslik zamani1 miisahido edilir. Hipoxolesterinemi-
ya (ganda xolesterinin gatiliginin az olmasi) iso hipertireoz, bodxassoli anemiya,
hemolitik sariliq, kaskin qaraciyor xastaliklori vo infeksion xastaliklor, agciyar vo-
romi, kaxeksiya kimi xastalik va patoloji proseslar zamani agkar edilir.

Koskin hepatit zamani adaton xostoliyin baslangic morhslosinds qan plaz-
masinda xolesterinin iimumi qatilig artir, sonra iss xastalik inkisaf etdikca, azalir
vo hotta normadan asag1 diisiir. Lakin bir gayda olaraq, xolesterin efirlorinin qatiligi
normadan az olur. Bu xostolik zamani qanda xolesterin efirlorinin ¢ox stirotlo azal-



mas1 prosesin agir gedisli oldugunu va koskin qaraciyor atrofiyasinin inkisaf edo bi-
lacayini gostorir. Bu, xolesterin efirlorinin qaraciyordo sintez edilmaosi ilo alagodar-
dir. Qaraciyorin parenximatoz elementlori no qodor agir zodolonarso, burada xoles-
terin efirlorinin omoalo golmasi bir godor azalir, noticods bu efirlorin plazmadaki so-
viyyasi do asag1 diisiir.

Qanin tarkibinds olan geyri-iizvi birlosmalor. Qanin torkibinde qeyri-iliz-
vi maddalor miixtalif duzlar soklinds olur. Onlarin bir hissasi fermentativ reaksiya-
larin gedisindo aktivator vo ya inhibitor kimi istirak edir. Buna goérs, ganda osas
elektrolitlorin gatiliginin normal soviyyads olmasi orqanizmin hoyat foaliyyoti {i¢iin
vacibdir. Toxumalarda (o ciimlodon ganda) mineral maddslorin oksoriyyatinin gati-
1181 oldugca asag1 soviyyado olur.

Qan plazmasinda natrium vo xlorun miqdar1 basqa qeyri-iizvi maddoloro
nisbaton ¢oxdur. Qanin osmos tozyiqinin sabit saxlanmasinda bu ionlarin xiisusils
boyiik oshomiyyati vardir. Natrium plazmada eritrositlordokino nisboton ¢ox olur.
Qandaki natriumun osas hissasi xlorid (NaCl), nisboton az hissosi iso bikarbonat
(NaHCO:3) birlosmasi soklinde olur. Bu duzlarin 85%-o qodari dissosiasiyaya ugra-
yir.

Kalium eritrositlorin torkibindo plazmadakina nisbaton artiq olduguna gors,
onu hiiceyradaxili kation adlandirirlar. Qan plazmasinda kalium natriuma nisboton
toxminon 20 dofo az, kalsium iso kaliuma nisboton 2 dofo az olur. Miihiim
elektrolitlorin belo nisbatdo olmasi sinir hiiceyralorinin oyanigiliginin normal soviy-
yado saxlanmasina sorait yaradir. Kalsiumla fosforun nisbatinin 3:1 saviyyasinda
olmasi iso siimiik toxumasina kalsium-fosfor birlogsmolorinin normal soviyyado top-
lanmasina sorait yaradir. Bikarbonatlar qanin pH-nin sabit saxlanmasinda istirak
edirlor.

Qanda natrium, kalium, xlor, kalsium vo fosfor ionlarinin toyin edilmosinin
boylik diagnostik ohomiyyati vardir. Bozi xostoliklor (mosalon, Addison xastoliyi)
zamani natriumun sidiklo ifraz edilmosi siirotlonir vo hiponatriemiya omolo golir.
Bu zaman hiiceyrodaxili miihitdon gana (xiisuson qan plazmasina) kalium ionlar
ke¢ir vo hiperkaliemiya toranir; hiiceyradaxili kation olan kalium sok, agir travma-
lar, iri toxuma sahalorinin kasilmasi ilo alagodar olan amaliyyat zaman plazmadan
hiiceyrolora kegon natriumla yerini dayisir. Bir sira patoloji proseslor (lirok-damar
catismazligi, boyrak xostaliklori vo s.) zamani natriumun hiiceyradaxili miihitds
toplanmas1 6demlorin inkisafina sobab olur.

Qanin tursu-q@alavi miivazinati vo onun saxlanmasinda bufer
sistemlarin rolu



Uzvi maddolorin katabolzmi toxumalarda fasilosiz olarag, turs xassoli
miibadilo mohsullarinin (piroiiziim tursusu, siid tursusu vo s.) oamolo golmosing
sobob olur. Bu maddolor organizmin bir nahiyasindon digorino (mosalon,
ozalolordon qaraciyoro) qanin torkibindo dasmir vo qanin pH-nin tursuluq
istigamotindo doyismasino sobob ola bilir. Lakin tobii goraitdo ganin pH-1 olduqca
kicik hiidudda doyisikliys ugrayir. Miiayyon edilmisdir ki, qan plazmasinin pH-1
orta hesabla 7,4-0 borabor olur vo yalniz 7,37 ilo 7,44 arasinda toraddiid edir.
Eritrositlorin  sitoplazmasinda ise hidrogen ionlarmin qatiligt plazmadakina
nisbaton bir qadar artiqdir (pH=7,1940,02).

Organizmin maye miihitlorinin (o climlodon ganin) tursu-golovi miivazinati
vo pH-nin sabitliyi bufer sistemlorinin xassolori sayasindo tomin edilir.
Hiiceyradaxili miihitdo fosfat vo ziilal bufer sistemlori daha genis yayilmisdir;
nukleozidfosfatlar da bufer sistemi funksiyas1 dasiya bilirlor. Hiiceyrodonkonar mii-
hitin (qan, limfa, hiiceyroarast maye va s.) asas buferi iso bikarbonat sistemidir.
Lakin burada digor bufer sistemlori do foaliyyot gostorir. Plazmada bufer
funksiyasini hidrokarbonat, fosfat, fosforlu iizvi birlosmolor vo ziilallarin daxil
oldugu bufer sistemlori, eritrositlordo iso hemogqlobin, hidrokarbonat vo fosfatlar
yerino yetirir.

Plazmanin bufer funksiyasinin tesirini bikarbonat sisteminin misalinda
gostorok. Bu sistem karbonat tursusundan (H>COs3) vo bikarbonat anionundan

( HCO, ) ibarotdir. Bikarbonat bufer sisteminds protonlar ii¢iin donor funksiyasini

karbonat tursusu, akseptor funksiyasini iso bikarbonat anionu yerino yetirir.

H,CO, = H'+HCO,

Proton Proton
donoru akseptoru

Bikarbonat anionu turs xassali maddolori neytrallagdirir vo asidoz zamani
ganin pH-n1 borpa edir. Moasolon, gorgin ozolo foaliyyoti zamani1 miofibrillordon
gana kecon siid tursusu natrium-bikarbonatin tasiri naticosindo neytrallasir:

CH, — CHOH — COOH + NaHCO, — CH, — CHOH — COONa+ H,CO,

Bu reaksiya noticosindo amolo golon karbonat tursusu agciyarlordo suya vo
karbon qazina pargalanir, karbon qaz1 iss diffuziya tisulu ils alveolllara kegib, nafas
yollart vasitasilo orqanizmdon xaric edilir. Beloliklo, ganda tursularla onlarin
duzlarinin normal nisbati barpa edilir va ganin pH-1 doyismir; qanda golovi xassali
maddalorin miqdar1 artdiqda onlar karbonat tursusu ilo reaksiyaya girib, miivafiq



bikarbonatlara ¢evrilir vo olava olaraq, su omolo golir. Bu da pH-1n miioyyon hiidud
daxilindo sabit saxlanmasina sorait yaradir. Bu zaman agciyor ventilyasiyasinin
nisboton zoiflomosi sayasindo karbon gazinin orqanizmdon xaric olmasi longidilir
vo toxumalarda omolo golon COz-nin organizmdo saxlanmasi sayosindo ganda
karbonat tursusunun normal soviyyasi barpa edilir.

Hiiceyrodaxili miihitdo foaliyyst gostoron vo tursu-qolovi miivazinstinin
tonzimindo on mithiim rolu olan bufer sistemlorindon biri — hemogqlobin buferidir.
Hemogqlobin bufer sistemi qanin iimumi bufer tutumunun 75%-o qodorini togkil
edir vo bikarbonat buferindon 9 dofo giicliidiir. Bu sistemo dezoksihemoglobin va
hemoglobinin kalium duzu (K-Hb, proton akseptoru) daxildir. Hemoqlobinin tursu-
golovi miivazinotino tonzimedici tosiri oksigenin vo karbon gazinin noagl edilmosi
ilo olagodardir.

Hemogqlobinlo bikarbonat bufer sisteminin qarsiliqli slagasinin bdyiik
fizioloji ohomiyysti vardir. Toxuma kapillyarlarinda hemogqlobinin kalium duzu
karbonat tursusu ilo reaksiyaya girib, karbon qazinin eritrositlords bikarbonatlar
soklinds saxlanmasina gorait yaradir. Bu, qanin galavi ehtiyatinin artmasina sobab
olur:

KHb+ H,CO, —/—= KHCO, + H — Hb

Agciyar kapillyarlarinda iso karbon gazinin bir hissosi xarici miihito veril-
diyino gors, qanda karbonat tursusunun qatiligi (COz-nin parsial tozyiqi) azalir. Bu
zaman hemoqlobin bikarbonatlarin torkibindon karbonat tursusunu sixigdirib
cixardigina goro, eritrositlorin sitoplazmasinda ehtiyat qolovilik azalir. Umumi vo
sorbast CO»-nin forqi ehtiyat goloviliyi gostorir. Normal halda bu forq qandaki
COz-nin iimumi miqdarinin 50-65%-1 qador olur. Qanin pH-nin normal oldugu
soraitdo ehtiyat goloviliyin 45%-don asagi enmosi kompensasiya halinda olan
asidoz, 75%-don artiq olmasi iso kompensasiya halinda olan alkaloz hesab edilir.
Beloliklo, tursu-golovi miivazinatinin pozulmasinin 2 formasi — asidoz vo alkaloz —
ayird edilir. Asidoz vo alkalozun hor birinin 2 névii ayird edilir: miibadilo asidozu
va tonoffiis (qaz) asidozu; miibadilo alkalozu vo tonoffiis (qaz) alkalozu.

Miibadils asidozu orqanizmds turs xassoali metabolitlorin migdarinin artmasi
(onlarin artiq miqdarda amolo golmasi vo ya orqanizmdon xaric edilo bilmomasi)
naticasinda inkisaf edir. Tonoafflis vo ya qaz asidozu iseo qanda karbon qazinin
parsial tozyiqinin (qatiliginin) artmasi ilo slagadar olan haldir. Masalon, sokorli
diabet xostoliyi zamani organizmdo keton cisimciklorinin (pB-hidroksiyag vo
asetsirko tursular1) toplanmasi naticosindo ganin tursulugunun artmasi miibadilo
asidozunun bir noviidiir.  Tonoffiis vo ya iirok-damar sisteminin foaliyyoti
pozulduqda orqanizmda amalas galon COz-nin xarici miihits ifraz edilmasi longiyir.
Belo hallarda tonoffiis asidozu inkisaf edir. Alkalozun névlori do inkisaf



mexanizmind gors asidozun novlorino oxsardir. Qanin ehtiyat goloviliyinin tizvi vo
ya qeyri-lizvi tursularin azalmasi vo ya golovilorin artmasi noticosindo asagi
diismosi ilo olagadar olan patoloji proses miibadilo alkalozu adlanir. Tonoffiis (qaz)
alkalozu iso agciyorlordon normal soraitdokino nisboton ¢ox karbon gazi xaric
edilmasi naticosinda (masoalon, agciyarlarin hiperventilyasiyasi zamani) inkisaf eds
bilor.

Hemproteinlorin metabolizmi

Hemproteinlor prostetik qrupu domir ionu v porfirin niivesindon ibarat olan
miirokkob ziilallarin - xromoproteinlorin bir qrupunu toskil edir.

Eritrositlordo vo siimiik iliyindo toplanan biitiin hemprotein ehtiyatinin
83-95%-a qodori hemogqlobinin, skelet ozololori vo miokardda 17%-a qodori
mioqglobinin payma digiir, 1%-2 qodorini iso sitoxromlar, katalaza vo
peroksidazalar toskil edir.

Qida vasitosilo gobul edilon hemproteinlor modo-bagirsaq sistemindo
apoproteino (ziilali hissasino) vo prostetik qruplarina (hem) parcalanirlar. Hem
bagirsaglardan sorulmur vo osas kiitlosi doyisiklikloro moruz galmadan
bagirsaglardan xaric edilir. Qalan hissasi iso bagirsaq bakteriyalarinin tosirindon
parcalanirlar vo omoalo golon porfirin niivalori orqanizmds hemproteinlorin sintezino
sorf edilmir. Hemproteinlorin qeyri-ziilali hissosi yalmiz endogen yolla sintez
olunur. Qeyd etmok lazimdir ki, bu birlosmolorin sintezina colb olunan Fe*"
ionlarinin miioyyan bir qismi hozm sistemindon aldo edilir. Orqanizmds domir
tokca hemproteinlorin deyil, bazi metalli proteinlarin ds torkibinds vardir.

Orqanizmin biitiin domir ehtiyati asagidaki kimi paylagdirilmigdir:

¢ hemogqlobin — 60-70%;

¢ mioqlobin — 3-5%;
¢ toxuma tonaffiisii fermentlari (sitoxromlar) — 5%-a qodor;

% ferritin ~ 23%;
%+ transferrin — 0,2%.

Insan orqanizmindo iso iimumi domirin miqdar1 4-5 q arasinda toraddiid
edir.

Domirin bagirsaqlardan sorulmasi. Qidada oksidlosmis domir (Fe®"),
osason ziilallarin vo ya {izvi tursularin domir duzlarinin torkibinds olur. Damirin
cox hissasi onikibarmaq bagirsagdan sorulur. Qidanin torkibinds olan C vitamini
tigvalentli domirin ikivalentli domire reduksiyasinda istirak etmokls onun
sorulmasii asanlasdirir. Bunun sayesindo bagirsagin selikli qisasina yalniz

ikivalentli domir daxil olur. insan orqanizmindo domir ¢atismazligi zaman1 domir-



askorbinat dorman preparat1 toyin olunur. Giindslik gidanin torkibindo olan 15-20
mq domirin 10%-1 bagirsaqlardan sorula bilir.

Enterositlordo apoferritinlo domir (Fe** ionu ) birlosir vo orada saxlanilir.
Bu yolla da bagirsaqlardan domirin kapillyarlara kegmasini azaldir. Qana kegon
Fe?" ionunu ferrooksidaza fermenti (seruloplazmin) oksidlosmis domira (Fe*")
cevirir. Qanda domirin dasmnmasini transferrin hoyata kecirir. Transferrin
qaraciyordo sintez olunan qlikoprotein tobiotli, torkibino Fe*" ionu daxil olan
plazma ziilahdir.

Hiiceyrolordo domirin miqdar1 ferritin molekulundaki domirdon daha ¢ox
oldugda o, ferritinin ziilali hissosindo toplanilir vo ferritin hemosiderino g¢evrilir.
Hemosiderin qranullarinin garaciyor, moadoalti vozi vo dalagda toplanmasi bu
organlarin zodolonmosino — hemoxromatoza gotirib ¢ixarir. Hemoxromatoz
autosom-resessiv yolla verilon irsi xostoliklordon biridir.

Hemin biosintezi

Hemin sintezi demak olar ki, biitlin toxumalarda gedir, lakin siimiik iliyi vo
qaraciyordo bu proses daha siirotlo gedir. Siimiik iliyindo sintez olunan hem
hemoglobinin molekul strukturunun torkibino daxildir. Hemin sintezindo 2
birlosmonin istirak edir, bunlardan biri qlisin amintursusu, digori iso Krebs
dévraninin araliq metaboliti olan kohraba tursusunun “aktiv” formasit — suksinil-
KoA-dir. Tetrapirrol niivesinin IX protoporfirinin torkibindoki azot atomlariin
hamuisi, yoni 4-ii, eloco do 34 karbon atomundan 8-i glisin amintursusu molekuluna
moxsusdur. Qalan 26 karbon atomunun monbayi suksinil-KoA-dir. Hemin
(tetrapirrollarin)  sintezinin  birinci  reaksiyast  suksinil-KoA ilo  qlisin
amintursusunun kondensasiyast noticosindo 6-aminlevulin tursusunun omolo
golmosi ilo baglayir.

Reaksiyan1 prosesin tonzimloyici fermenti olan, PALF-dan asili 6-
aminlevulinatsintaza fermenti kataliz edir.

Omolo golon d-aminlevulin tursusu mitoxondridon sitoplazmaya kecir vo
burada 2 molekul &-aminlevulin tursusunun molekullararasi kondensasiyasi
naticasindas  monopirrol quruluglu porfobilinogen omolo golir. Reaksiyani
porfobilinogensintaza (aminlevulinatdehidrataza) fermenti kataliz edir.

Novboti morhoalods porfobilinogenin 4 monopirrol molekulu kondensasiya
olunur vo tetrapirollar omolo golir.

Porfobilinogenin uroporfirinogen IIlI-o ¢evrilmosini uroporfirinogen-1-
sintaza (UPG-sintaza) vo uroporfirinogen-IIl-kosintaza (UPG-kosintaza) adlanan 2
ferment kataliz edir.
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Hemin sintezi

Uroporfirinogen III ndvbati marhalade fermentativ yolla protoporfirinogen
IX-un sintezino sobab olur. Protoporfirinogen 6 atom hidrogen itirorok
protoporfirin IX-a ¢evrilir.

Protoporfirin IX molekuluna 2 valentli domirin birlosdirilmosi ilo hemin
sintezi basa c¢atir. Reaksiyani ferroxelataza (hemsintaza) fermenti kataliz edir.

Hem sintez edildikdon sonra globin ziilalinin a- vo B-polipeptid zoncirlori
ilo birlosib hemoglobinin omolo golmoasino sobob olur. Hem hemogqlobin
molekulunun timumi kiitlosinin 4%-ni toskil edir.

Hemin biosintezinin tonzimi. Hemin sintezinin tonzimlonon reaksiyasini
d-aminlevulinatsintaza fermenti kataliz edir. Reaksiyanin siiroti fermentin
translyasiyast  soviyyosinda allosterik  tonzimlonilir.  d-Aminlevulinatsintaza
fermentinin sintezinin allosterik inhibitoru hemdir.

Hemin sintezinin pozulmalari

Porfirinogenlorin, homginin onlarin oksidlosmo mohsullarinin toxumalarda,
ganda toplanmasi vo sidikdo agkar edilmosi ilo miisayiot olunan hemin sintezinin
irsi vo gazanilma pozulmalari1 porfiriyalar adlanir. Hemin sintezindo istirak edon



fermentlorin (6-aminlevulinatsintaza miistosna olunmagqla) genetik catismazlig irsi
porfiriyalara sobob olur. Bu xostoliklor zamanmi organizmdo hemin omolo
golmosinin azalmasi miisahido edilir.

‘

_ Eritropoetik porfiriva

Kaskin fasilali porfiriya

Patoloji prosesin lokalizasiyasindan asili olaraq, qaraciyar va eritropoetik
irsi porfiriyalar ayird edilir. Eritrositlorin sintezinin pozulmasi ilo slagadar olan
eritropoetik porfiriya xastoliyinde uroporfirinogenkosintaza fermentinin foallig1
azaldig1 Ttgilin uroporfirinogen I-in uroporfirinogen IIl-o ¢evrilmosi longiyir.
Noticodo ganda uroporfirinogen I-in miqdar1t artir vo onun bir hissosi fizioloji
ohomiyyati olmayan uroporfirin I, koproporfirin III vo s. tetrapirrollara gevrilir.

Bozon irsi porfiriyalarin ylingiil formalar1 olamatsiz miisayiot olunur. Lakin
d-aminlevulinatsintazanin  sintezinin induktorlart olan derman preparatlarinin
(sulfanilamid preparatlari, diklofenak, steroidlor, voltaren, barbituratlar vo s.) gobul
edilmasi xostoliyin fosadlarinin amoala golmasi ilo naticalonir. Bazi hallarda cinsi
yetiskonlik dovriino qodor xostoliyin olamaotlori bilinmir.

Qurgusun duzlar ilo zohorlonmolor zamani da porfiriyalar miisahido olunur.
Qurgusun duzlar1 d-aminlevulinatsintaza vo ferroxelataza fermentlorinin
inhibitorudur.

Hemoqlobinin katabolizmi

Yasama miiddotini basa vurmus (120 giin) eritrositlorin pargalanmasi
zamani har giin 8-9 q hemoqlobin azad olur. Qocalmis eritrositlor baslica olaraq,
dalagin retikuloendotelial hiiceyralorindo (RES), eloco do qaraciyar, siimiik iliyi,
limfa diiylinlorindo makrofaqlar torofindon faqositoza moruz qalirlar. Bu
hiiceyrolordo eritrositlorin (hemogqlobinin) parcalanmast — hem vo globinin
katabolizmindon baglayir. Hemoglobin gqan plazmasinda a2-qlobulin fraksiyasit —
haptoglobinlo  birlosorok, = hemoqlobin-haptoqlobin ~ kompleksi  soklindo



retikuloendotelial ~ sistemi  hiiceyrolorino  gotirilir.  Hiiceyrodaxili  miihitdo
haptoglobin hemogqlobindon ayrilir vo yenidon qana daxil olur. Sonra globin ziilali
lizosom fermentlorinin tosirindon hidrolizo ugradilir. Qlobin ziilalinin hidrolizi
noticosindo omolo golon amintursular hom ziilal biosintezino, hom do digor
metabolizm prosesloring sorf oluna bilir. Hemin domirsiz porfirin hissasi iso geriya
dénmodon 6d pigmentlaring (biliverdin va bilirubin) pargalanir.

Bilirubinin parcalanmasinin I merhalasi RES-do bas verir. Hemogqlobin
monooksigenazalar qrupuna aid olan NADFH>-don asili hemoksigenaza ferment
kompleksinin tosiri naticosindo mikrosomal oksidlogsmo prosesino moruz qalir. Bu
ferment kompleksi hem molekulundaki protoporfirin niivasinin pirrol qaliglar (1,
IT) arasindaki a-metin (=CH—) korpiiciiylinii qirir, metin qaligi karbon-2-oksid
(CO) soklindo ayrilir. Noticado protoporfirin niivasi tsiklik qurulusunu itirorok
verdoglobino gevrilir. Torkibinds Fe** vo globin olan yasil rongli verdoglobin hem
xassosi dagimir. Sonra spontan olaraq, verdoglobin molekulundan Fe** vo globin
zilali ayrilir vo yasil rongli 6d pigmenti — biliverdin omals golir. Molekuldan
ayrilan globin dalaq katepsinlorinin tosirinden amintursulara parcalanir, domir isa
yenidon hemoqlobin va digor domirli birlogsmolorin sintezi ligiin istifado edilir.

Biliverdin NADFH-H*-dan asili biliverdinreduktaza fermentinin tosiri ilo
reduksiya olunaraq qirmizi-sar1 rangli bilirubins ¢evrilir.

Suda ¢atin hall olan bilirubin qanda plazma ziilal olan albuminle kompleks
soklindo dasinir. Albuminlo birlogmis bilirubin sarbast vo ya vasitali bilirubin
adlanir. Sorbost bilirubinin vosfi analizindo ovvalco spirt alavo etmoklo albumin
cokdiriiliir, sonra Erlixin diazoreaktivindon istifado edilir. Buna goro sorbost
bilirubinos vasitoli bilirubin (diiz reaksiya vermoyan) do deyilir.

Albumin-bilirubin kompleksi qanla qaraciyora gotirilir vo garaciyor
hiiceyrolorinin sothindo bilirubin albumindon ayrilir, asanlasdirilmis diffuziya
mexanizmi iizra hepatositlora daxil olur.

Qaraciyaro gotirildikdon sonra bilirubin metabolizminin ikinci morhalosi
baslayir. Qaraciyordo bilirubin qlilkkuron tursusu ilo (onun foal formasi olan
uridindifosfoqliikuron tursusu — UDFQT) birlogorak zorarsizlosdirilir.



UDF-gliikuron tursusu UDI

Bilirubin Bilirubinmonoqliikuronid

UDF-gliikuron tursusu UDI

Bilirubinmonogliikuronid U Bilirubindigliikuronid

Bu proses endoplazmatik retikulumda spesifik uridindifosfoqliikuroniltrans-
feraza (UDF-qliikkuroniltransferaza) fermentinin istiraki ilo hoyata kegcirilir vo
noticado bilirubin mono- vo digliikuronidlor amolo golir. Beloliklo, bu yolla omalo
golon bilirubin birlogsmis bilirubin adlanir. Erlixin diazoreaktivi ilo spirt olavo
edilmodon miisbat reaksiya verdiyi iiglin ona vasitosiz vo ya “diiz” bilirubin do
deyilir. Onun qliikkuron tursusu ilo konyuqasiyasi bilirubinin xassolorini osash
suratdo doyisir. Bilirubingliikuronid toksik xassoyo malik deyil vo hall olur, bu iso
onun orqanizmdon xaric olmasini asanlasdirir.

Bilirubindigliikuronidin katabolizminin ndvbati morhalolori bagirsaqda bas
verir, bagirsaq bakteriyalarinin fermenti — [(-qliikuronidazanin tosiri ilo
biotransformasiyaya moruz qalir vo gliikkuron tursusu ayrilir, azad olunan bilirubin
1so reduksiya olunaraq rongsizlosir.

Bilirubin = Mezobilirubin =& Mezobilinogen Sterkobilingen

(urobilinogen)

Yogun bagirsaqda sterkobilinogenlorin osas kiitlosi  (95%) bakterial
dehidrogenazalarin tosiri ilo oksidlogorok nocislo xaric olunan sterkobilino
cevrilirlor. Digor hissasi isa (5%) diiz bagirsaqdan sorularaq, sidikls xaric olunur.
Sidiklo xaric olunan sterkobilin urobilin adlanir, sidik sari-samani rong alir.
Urobilinogenin bir hissasi sorularaq qaraciyara gatirilir mono- va dipirollara qader
pargalanir vo 0d vasitasilo bagirsaga gatirilir. Birlogmis bilirubin suda yaxsi hall
olur. Birlosmis bilirubinin  20%-i1  bilirubinmonoqlilkuronid vo  80%-i
bilirubindiqliikuronidin payina diisiir. Umumi bilirubinin 75%-i sarbost, 25%-i iso
birlogmis bilirubindir. Qanda {imumi bilirubinin miqdar 1,7-17 mkmol/ [ -dir (0,1-
1,0 mq%). Konyuqasiya olunmus bilirubin (birlogmis bilirubin) hepatositlordon 6d



kapillyarlarina aktiv nogledilmo mexanizmi iizro enerji sorfi ilo kegir vo bilirubin
gatilig  gradiyentinin  oksino  horokot edir, 0Odiin torkibino  osason
bilirubindiqgliikuronid (97%-don ¢ox) kegir.

Bilirubin metabolizminin pozulmalari

Hemogqlobinin par¢calanma mohsulu olan bilirubinin qanda qatiliginin norma
hoddinin yuxar1 sorhoddini agsmast (17 mkmol/ [ -don ¢ox) hiperbilirubinemiya
adlanir. Bilirubinin soviyyasi ~30 mkmol/ [ -5 ¢atdiqda dori vo selikli gisalar sar1
rongd boyanir. Bu zaman toxumalarda bilirubin toplanaraq sariliq slamatloring
sobab olur. Sariligin differensial diagnostikasinda qanda diiz, qeyri-diiz vo timumi
bilirubinin, sidikde diiz bilirubin vo urobilinin, nacisdo iso sterkobilinin gatiligini
toyin edirlor.

Omoalo golmo mexanizmloring goro sariliglarin 3 novii ayird edilir:

¢ qaraciyardaxili (parenximatoz);

+*» qaraciyoariistii (hemolitik);

¢ qaraciyaralti (mexaniki) sariliq.

Qaraciyardaxili sariliq hepatositlorin vo 6d kapillyarlarinin zodolonmolori
ilo bagl olan xastaliklor (virus hepatiti, eloca do xronik va toksik hepatitlor) zamani
yaranir. Qanda bilirubinin qatilifinin artmasinin sobabi qaraciyar hiiceyrolorinin
zadalonmosi vo nekrozudur. UDF-qliikuroniltransferaza fermentinin ¢atigmazligi
naticasinda konyuqasiya reaksiyasinin intensivliyi azalir vo monoqliikuronid amala
golir. Hepatositlorin membraninin kegiriciliyi artidgina géro orada omolo golon
bilirubingliikuronidin bir hissosi qana, gandan da sidiys kegorok orqanizmdon xaric
edilir. Belo xostolorin sidiyindo urobilinin qatilig1 azalir, diiz bilirubin iso agkar
olur. Bagirsaga bilirubin normada oldugundan az ekskresiya edilir, bunun naticosi
olaraq, urobilinogenin do miqdar1 azalir, buna géra do hipoxolik — bagirsaqlardan
ronginin intensivliyi az olan kal xaric edilir.

Hemolitik  (qaraciyariistii) sarilig  eritrositlorin  intensiv  hemolizi
naticasinda  toronir. Hemoliz naticasinds hoddindon ¢ox, hotta qaraciyorin
gliikuronidlor omolo gotiro bilocoyi miqdardan da artiq bilirubin omolo golir.
Hemolitik sariliq qaraciyorin ehtiyat imkani tiikononodok inkisaf edir. Irsi vo ya
gazanilmig hemolitik anemiyalar sarilifin bu noviinlin yaranmasinin osas
soboblorindon  biridir. Hemolitik sariliq zamani hemoqlobinin katabolizmi
stiratlonir, qanda sorbast bilirubinin miqdar1 ~10 dofs artir, qaraciyards bilirubin-
albumin kompleksindon albumin azad olunur. Konyuqasiya reaksiyasi foallagir,
lakin bu faalliq bilirubinin amale golma siiratindon asagi olur. Bilirubinin 6ds daxil
olmas siiratlonir. Urobilinogen bagirsaqdan qana kegir vo yenidon qapi venast



vasitosilo garaciyars daxil olur. Qaraciyoriistii sariligda sorbast bilirubin (albuminlo
kompleks sokildo olan bilirubin) boyrok yumagqciqglarindan filtrasiya edilmir. Belo
xostolorin sidiyindo sorbast bilirubina rast golinmir.

Yenidogulma dovriiniin ilk glinlorinds korpalordo miisahido olunan fizioloji
saritig hemolitik sariligin bir novii olub, 10-15 giin orzindo kegib gedir.
Yenidogulmus usaqlarin sarihiginda (fizioloji sariliqda) qanda sorbast bilirubinin
qatiliginin  artmasina sobob hemolizin siirstlonmosi, birlogmis bilirubinin
sekresiyasi vo qaraciyardo tutulub saxlanmasinda istirak edon qaraciyor ziilallarinin
vo fermentlorinin funksiyalarinin ¢atismazhigidir.

Fizioloji sarihigin arzu olunmayan fosadi bilirubin ensefalopatiyasidir.
Konyuqasiya olunmamis (sarbast) bilirubinin qanda qatilig1 340 mkmol/ [ -don ¢ox
artdiqda bilirubin bas beynin hematoensefalik baryerindon kegarak onu zadslayir.
Fizioloji sarilig1 kdrpalora UDF-qliikkuroniltransferaza fermentinin foalligini artiran
dorman preparatlar1 (fenobarbital) toyin etmoklo aradan qaldirmaq miimkiindiir.
Miiasir dovrdo fizioloji sariligin miialicosindo istifado olunan fototerapiyanin
mexanizmi 450-500 nm dalga uzunluguna malik is1q siialarinin tosiri ilo dorido
bilirubinin suda hall olan izomerlors (liimibilirubin va s.) ¢evrilmasino asaslanir.

Mexaniki va ya obturasion sarilig 6diin onikibarmaq bagirsaga ifraz edilo
bilmomasi sababindon tdronir. Sarilifin bu ndviine 6d axarlarinin tutulmast — 6d
dag1 xostoliklorinds, modealtt vozi, 6d kisssi, qaraciysr, onikibarmaq bagirsaq
sislorindo, madoalt1 vozinin xronik iltihabi, corrahi omoliyyatdan sonra timumi 6d
axarinin daralmasi zamani rast golinir.

Bilirubinin ekskresiya yollar1 tutuldugu ii¢lin qanda konyugasiya olunmus
(birlogmis) bilirubinin qatilig1 artir. Birlogmis bilirubin boyrok yumaqciqlarindan
kecir vo sidikds (sidik narinci-gohvoyi rongli olur) bilirubin agkar edilir. Birlosmis
bilirubin bagirsaga tokiilo bilmodiyino goro onun katabolizm mohsullarina-
urobilinogenlors (sterkobilinogen) sidik vo kalda rast golinmir. Axolik (agimtil-boz
rongli) kal bagirsaqlardan xaric olur. Onun torkibinds yaglarin miqdar1 artir
(steatorreya).

Mexaniki sariliq zamani1 qanda qolovi fosfataza fermentinin foallig artir,
gana 6d kecdiyindon (xolemiya) dorids siddstli gasinma bas verir.

Miixtoalif fermentlorin genlorinin mutasiyasi irsi sariliglara sobob olur:

Sindrom Qiisurlar Klinik slamatlor




Jilber- Konyugasiyanin vo gqandan Zoif hiperbilirubinemiya
Meylengraxta bilirubinin sorulmasinin
zoiflomasi
Krigler-Nayyar Autossom ressesiv; UDF- Agir hiperbilirubinemiya

qlikkuroniltransferaza
fermentinin ¢atismazligi
(gismon vo ya natamam)

Dabin-Jonson

Autossom ressesiv; bilirubinin
ekskresiyasinin azalmasi

Yiingiil
hiperbilirubinemiya




