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Miihaziranin plan

« Stromal-damar (mezenximal) distrofiyalar.
e Qarisiq distrofiyalar.

e Daslarin omolo golmasi. Dis arp1 vo dis dasi.
Agiz suyu dasi1 xastoliyi (s1alolitiaz).



MEZENXIMAL VO YA STROMAL DISTROFIYALAR
/ v T~

ZULAL YAG KARBOHIDRAT

Mezenximal ziilal distrofiyalar
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Hialinoz
Damar hialinozu o o
l Xisusi birlasdirici toxuma
l hialinozu
Sads hialin Miirakkab hialin

Lipohialin



Mezenximal ziulal distrofiyalar

e Birlosdirici toxuma
elementlorinin boyanma
tsullari:

* Kollagen liflori:

1. Van-Gizon tsulu 1lo
pikrofuksinlo

2. Mallori uisulu 1la
o FElastik liflor:

1. Orseinla boyamagla = Collagen =
2. Fukselinlo boyamagla * Cytoplasm =Yellow
3. Veygert iisulu ila rezorsin- * Nuclei =

fuksinla
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Mezenximal ziulal distrofiyalarn

Mukoid sismo
Fibrinoid sismo
Hialinoz
Amiloidoz

[k 3 proses ardicilliq toskil edir. On ¢ox
hipertoniya xastoliyi, sokorli diabet, revmatik
xostoliklor zamani1 meydana ¢ixir.

Amiloidoz 1so sarbast inkisaf edon prosesdir.



Mukoid sismd

Birlosdirici toxumanin sathi vo geridonon
dezorganizasiyasidir.

Isason muxtolif soboblordon damar kegiriciliyinin
yliksolmasi vo gan plazmasinin damar divaria vo
ondan da konara siiziilmasi (plazmorragiya)
naticosinds bas vertr.

Lifl1 strukturlar vo asas maddo sisir, osas maddado
ziilal miibadilasi pozulur, coxlu migdarda QAQ-lar
toplanir.

Xromotrop maddalar olan QAQ-larin migdarinin
kaskin yiiksolmasi hesabina metaxromaziya
fenomeni bas verir.



Metaxromaziya

Metaxromaziya — mikroskopla baxdigda toxumanin adi
qaydadaki boyanma xiisusiyyatlorinin vo intensivliyinin
doyismoasing deyilir.

S1smo prosesing an ¢ox kollagen liflor1 moruz qalir.

Mukoid (seliyobanzar) sisma birlosdirici toxumanin vo
ya damar divarinin sistem soklindo 6demidir. Buna
bazon mukoid 6dem va ya xromotrop 6dem ds
devyilir.

Plazmorragiya miialico olunmadigda davam edib
fibrinoid sismoyao kecir.



Mukoid sismd zamani1 metaxromaziya




Mukoid sism
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http://vmede.org/sait/content/ Anatomija_patologicheskaja_strukov_2010/37_files/mb4_009.jpeg



Fibrinoid sismd

e Mukoid sismo miialico olunmazsa vo plazmorragiya
davam edorso, l1fl1 strukturlar daha da sisir, tropokollagen
mikrofibrillor1 arasindaki alagolor qirilir vo kollagen
liflor1 par¢calanib dagilaraq destruksiyaya ugrayir (Il
maorhoalo - fibrinoid sismo).

e Fibrinoid sismo birlogdirici toxumanin darin va geriya
donmayan dezorganizasiyasidir. Bu zaman fibrinoid
meydana ¢ixir.

 Fibrinoid miirokkob madds olub, kollagen liflorinin
parcalanma mohsullarindan, asas madda elementloridon
vo plazma ziilallarindan (fibrin, albumin, qlobulin va s.)
yeni yaranan zulal — polisaxarid komplekslorindon
1ibaratdir.




Fibrinoid sisSmd

Fibrinoid sismo bazon darinlosaorak fibrinoid nekrozla
noticolonir (mas., revmatik xastaliklor zamana).

Fibrinoid sisma ilo fibrinoid nekroza birlikds fibrinoid
dayisikliklor deyilir.

Fibrinoid nekroz birlasdirici toxumanin tamamilo
destruksiyasi noticosinda yaranir, ¢cox vaxt ocaqlar
soklinds olur vo otrafinda limfo-leykositar elementlorin
toplanmasindan sonra yumru diytin soklindos 1ltihab
ocaqglarinin — qranulomatoz iltihabin inkisaf etmosi 1lo
noticolonir.

Fibrinoid sismo 1nkisaf etdiy1 organlarda funksiyanin
pozulmasina vo hotta tamamilo dayanmasina sabab ola
dilir (mas., badxassali hipertoniya zamani kaskin boyrak
catismazligr va s.).




Revmatizm zamam birldsdirici toxumanin
fibrinoid sismoasi

Destruksiyaya ugrams kollagen liflari plazma ziilallarinin hopmasi naticasinds qirmizi rongs boyanir.
Boyaq: Heydenhayn iisulu ilo azokarmin.

http://ogmastudents.narod.ru/Patana/Pat_gist_33.htm



Hipertoniya xastaliyi zamani boyrak yumaqciginda arteriola vo kapillyar ilgoyinin fibrinoid nekrozu.
http://medserver.narod.ru/Htmls/Medicine/AtlasYasruginstudents/Atlas Yasruginstudents/AtlasYarugPa/Patana/blud/35.jpg



Hialinoz

« Sinonim - hialin distrofiya
e Birlosdirici toxumada hialin qigirdaga bonzor

homogen, yarimsoffaf vo kovsok kutlo meydana
CIXIT.

e Hialin — torkibinds fibrin va plazmanin digor
zilallari, o cimlodon immunoqlobulinlor vo lipidlor
olan miurakkob fibrilyar zilali maddadir.

e Hialinozun 2 novu ayird edilir:
1. Damar hialinozu (yayilmis vo yerl)
2. Xisusi birlogdirici toxuma hialinozu (yayilmis vo

verli).



Damar hialinozu

e Osason hipertoniya xastoliyinda arteriolalarin
divarinda vo sokorli diabetdo kapillyarlarin
divarinda meydana ¢ixir.

e Hialinoz bu xastaliklorin morfologiyasinin osasini
toskil edir.

* Hipertoniya xostoliyi zamani1 damar
keciriciliyinin pozulmasinin vo plazmorragiyanin
sobob1 daim yuksok arterial tozyiq noticosindo
intimanin zadalonmaoasi, sakarli diabet zamani 1s9
qanda glikozanin vo digor ballast maddslorin
miqdarinin ytiksolmasi, intoksikasiyadir.




Damar hialinozu

e Damarlarin divar1 qalinlasir, noaticods bu damarlarin
monfozi koskin daralir vo onlarin ganla tochiz etdiklori
toxumalarda qan tochizati pozulur (isemiya) vo homin
organ vo toxumalar todricon sklerozlasaraq biiziisiirlor.

e Hialinoz noticosindo damarlarin monfozi ya tamamilo
baglana bilir (mas., sokorli diabet zamani kapillyarlarda)
vo yaxud da hialin maddasi kovsok oldugu ti¢lin vo
damarlar elastikliyini irirdiklori tictin onlar asanligla
dagila bilirlor (mos., hipertoniya xastoliyl zamani bas
beyin maddasina gansizma — hemorragik insult).

e Hipertoniya xostoliy1 vo sokorli diabetds hialinoz yayilmais
olur.



Hipertoniya xastaliyi zamam beyin arteriolunun hialinozu
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Dalaq damarlarimin hialinozu

» http://patan.msk.ru/sites/default/files/5_1-1.jpg



Damar hialinozu

e Patogenezindon vo histokimyovi
xususiyyotlorindon asili olaraq damar hialininin 3
novu ayird edilir:

1. Sadb hialin - hipertoniya xostoliy1 vo ateroskleroz
zamani

2. Lipohialin - sokorli diabet zamani
3. Miirakkab hialin — revmatik xastaliklor zamana.



Xususi birlasdirici toxuma hialinozu

* Birlosdirici toxumanin sistem soklindo
dezorganizasiyasidir.

e Osason revmatik xostoliklor zamani lirok
qapaqlarinda, miokardda, digor daxili orqanlarda,
oynaqlarda, damarlarda vo s. nahiyoalordoki
xususi birlosdirici toxumada meydana ¢ixir.

e Bozon yerli olaraq appendisit zamani
soxulcanabonzor cixintida vo xronik xora
xastallyl zamani1 moado xorasinin dibinda ola bilir.



Amiloidoz

Amylum - yunanca nisasta demokdir.

Ziilal miibdilasinin agir pozulmasi 1lo miisayiot olunan sorbost
nozoloj1 xastolikdir.

Miialicaya ¢atin tabe olur, ¢ox oksor hallarda oliimlo
naticalonir.

Digor mezenximal ziilal distrofiyalarindan forqli olaraq,
ardicilliq toskil etmir, sorbast baslayir vo sorbost inkisaf edir.

Organ vo toxumalarin stromasinda, damarlarin divarinda
amiolid madds meydana ¢ixir.

Amiloid madds - anomal fibrilyar zllal — F-komponentdan
(95%) va P (plazma)-komponentdan (5%) (QAQ-Iar,
xondroitinsulfat, fibrin, immun komponentlor vo s.) ibaratdir.



Amiloidoz (tarixi faktlar)

e 1844-cii 1ldo moashur Avstriya patoloqu
K.Rokitanski amiloidozlu orqganlart muma
(piya) banzoatmis vo bu xastaliya “piy
xastaliyi” adi1 vermisdir.

e R.Virxov belo toxumalari1 yod tosirindon goy
rongs boyandigina gors xastaliya amiloidoz
ad1 vermisdir.

e 1865-c1 1ldo amiloid maddasinin karbohidrat
deyil, ziilal torkibli olmasi siibut edildi.



Amiloid maddoasinin toyini usullary

Makroskopik tsullar:

Lyugol mahlulu — g0y-bondvsoyi rong
10%0-li sulfat tursusu - cirkli-yasil rong
Mikroskopik Usullar:

H&E — ¢ohray1 rongdo eozinofil vo hialinobonzor
amorf hiiceyroarasi maddo kimi

Konqo qirmizisi1 boyasi — qirmizi-korpici rong
Gensian-violet — géy rong

Tioflavin-S (-T) — liminessent mikroskopunda spesifik
parlagliq

Polyarizasiyalh mikroskop - yasiimtil rong




Qalxanabanzar vozin amiloidozu

http://static.wikidoc.org/4/42/Liverbiliaryamy.jpg




Lyuqol mahlulu ild boyanm1§ amiloid miokard

e http://chemo.net/573.JPG



Limfa duyuniinds ¢ohrayi-qirmizi rongdd amiloid depozitlori.
Boyaq: Konqo qirmizisi

http://www.webpathology.com/slides-13/slides/LymphNode_Amyloidosis_CongoRed2.jpg




Qlomerulyar amiloidoz (Tioflavin T boyagi)
LUminessent mikroskopiya
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Qlomerulyar amiloidoz (Kongo qirmizi boyagi).
Polyarizasiyall mikroskopiya

he "

http://www.pathguy.com/sol/10883.jpg



Amiloidozun nazariyyalori

1. Immunoloji nazariyya (Leske vo Letterer) —
immunoloji1 reaksiyanin noticosi

2. Lokal hiiceyra nazoriyyasi (Teylum) —
miuoyyan qrup hiiceyralorin sintezi

3. Mutasiya nazariyyasi (Serov vo Samov,
1977) — miioyyon hiiceyralorin mutasiyasinin
naticasi.



Amiloidozun morfogenezi

e Amiloid maddasinin yaranma morhalolori:

1.

Amiloidonii marhalas - avvalco bazi mezenximal
hiiceyralor (retikulyar, endotelilal, plazmositlor,
makrofaqlar, fibroblastlar vo s.) mutasiya naticosindo
transformasiyaya ugrayaraq amiloidoblast hiiceyralars
cevrilirlor.

Amiloidoblast hiiceyralor amiloid maddasinin F-
komponentini sintez edirlor.

Sintez olunmus F-komponentlor muixtolif
istiqgamotlordo bir-biri 1lo birlogsorok amiloid maddasinin
karkasini omolo gotirirlar.

Fibrilyar zulallara P-komponent do garisir vo belaliklo,
amiloid maddos1 formalasir.



Amiloidozun biokimyavi tasnifati

e F-komponentin biokimyavi variantlari:
v AA, AL, AB,, AF, FAP, ASC,, ATTR va s.
v'AA vo AL an ¢ox rast galinir.

v AA-ziilal normada ganda olan SAA
ziilalindan, AL-zUlal 1so immunoqlobulinlorin

|_-zoncirlorinin terminal fragmentindon amolo
golir.



AA-amiloidoz

BUtln ikinicili (qazamilmis) amiloidozlar, irsi amiloidozlardan 1so
“dovri xastalik” zamani meydana ¢ixir.

Qaraciyor payciqlarinda sentrolobulyar hepatositlor normada SAA-
zilah (serum associated amyloid) sintez edirlor. Normada ganda bu
ziilalin migdar1 1 mkg/ml-dir.

Lakin, bodxassoali sislor, xronik 1ltihabi proseslor (mas., varam
xastaliyi, bronxoektaziya xastaliyi va s.) zaman1 makrofaqlarin sintez
etdiklor1 interleykinin tosiri ilo qaraciyardo SA A-ziilalinin migdar:t min
dofalarlos yiiksalorak 1 mg/ml-i da kega bilir.

Kulli migdarda SAA-ziilallar1 plazma fermentlorinin tasiri ilo AA-
peptidlorino godar pargalanir vo lifli strukturlar soklinds toxumalara
cokadir.

Daha sonra 1so retikulo-endotelial sisemin makrofaqglar1 (amiloidoblast
hiiceyralor) torafindon A A-peptidlar polimerlasdirilir va F-komponent
meydana ¢ixir.



AL-amiloidoz

Birincili (idiopatik) amiloidoz zamani,
paraproteinemik leykozlar (xiisusilo do mielom
xastoliyi), badxassali limfomalar vo s. zamam
bas vertr.

Plazmatik huceyralordo immunoglobulinlorin
sintez1 pozulur vo anomal L-zoncir
(papaproteinlor) omolo golir.

Bunlar 1so makrofaqlar torofindon tutulur vo
AL-zulal1 yaranir.



Amiloidozun klinik-morfoloji formalari

1. Birincili va va idiopatik amiloidoz.

e On genis yayillmis formadir va biitiin
amiloidoz xostolorinin 75%-n1 toskil edir.

e Sobobi vo mexanizmi aydin olmadan ayri-ayri
soxslorda sporadik olaraqg AL-amiloidoz
soklindo meydana ¢ixir.

* Amiloidoz prosesi orqanizmds sistem sokildo
yayilir.
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Amiloidozun klinik-morfoloji formalari

Ikinicili vo ya gazamilmis amiloidoz.
Sinonimi — sistem reaktiv amiloidoz
Bozi xastoliklor zamani onlarin agirlagsmalart kimi meydana ¢ixir:
varam,

xronik irinli osteomielit,
bronxoektaziya xastaliyi,

badxassali sislor,

mielom xastaliyi,

revmatoidli artrit,

xorali kolit,

xronik irinli-destruktiv proseslor va s.

Biokimyavi cohatdon adoton AA-ziilaldan, bozon 1so (mas., mielom
xastaliyi zamani) AL-ziilaldan 1barat olur.




Amiloidozun klinik-morfoloji formalari

3. Qocalig amiloidozu.

Adoaton 80-90 yasli insanlarda meydan ¢ixir vo tirokds,
aortada, arteriyalarda, bas beyindo (serebral qocahq
amiloidozu) vo yaxud da modoalt1 vazin Lahgerhans
adaciglarinda inkisaf edir.

Lokal sisobonzar amiloidoz.
Bir nahiyados olur vo xosxassoli sislor kimi kapsul daxilindo

boylydr.

Cox kicik ol¢tilorde olur, mikroskopik miiayinolor zaman
askar edilir.

Cox vaxt agciyardo, dorido, dildo, qirtlaqda tosadiif edilir.

Buna bozon 1diopatik amiloidozun xiisusi bir novii kimi do
baxilir.




Amiloidozun klinik-morfoloji formalari

5. Irsi amiloidoz.
e Sinonimi — anadangalmo ailovi amiloidoz

e On genis yayllmis formalardan olub, genetik yolla
nasildon-nasila kecir.

* Etnik vo cografi xarakter dasiyir, yalniz miioyyon
millotlords vo nosillords olur.

o Irsi amiloidozun 6ziiniin do 3 variant1 vardir:
a) Nefropatik irsi amiloidoz

b) Kardiopatik irsi amiloidoz

c) Neyropatik irsi amiloidoz



Irsi amiloidoz

* Nefropatik irsi amiloidoz boyraklari zadalayir,
asason arab, yohudi vo ermoni millatloring
moxsus bazi qrup nasillords bas vertr.

* Buna “dovri xostoliyin” formalarindan biri kimi
do baxilir (“Dovr1 xastaliyin™ 4 formasi ayird
edilir: boyrak, bagirsaq, oynaq vo garisiq).



Irsi amiloidoz

Kardiopatik irsi amiloidoz bazi Danimarkali ailolardos rast galinir.
Bu zaman amiloidoz tirokde (miokardda) bas verir.
Bu variantin 6ziiniin do 4 tip1 ayird edilir:

| tip — ayagin periferik sinirlorinin amiloidozu bas verir. Osasan
Portuqaliya ailolorinds rast golinir.

Il tip - alin periferik sinirlorinin amiloidozu bas verir. Amerika
ailolorinds olur.

[11 tip - Amerika ailalorinds olur. ©Olin sinirlari ilo yanasi,
boyroklorda do amiloidoz inkisaf edir.

IV tip — Fin ailolorinds miisahida edilir. Sinirlardon basqa
boyroklords vo gdzlin buynuz qisasinda da amiloidoz inkisaf edir.

Oksor irsi amiloidozlar zamani adetap amil_oid maddonin AA-zilali
rast galinir vo xastali autosom-resessiv variantda otaruldr.

Yalniz neyropatik irsi amiloidozlar autosom-dominant olur vo bu
zaman amiloid maddonin ATTR-ziilal1 rast golintr.



Amiloidozun klinik tasnifati

Kardiopatik amiloidoz
Nefropatik amiloidoz
Neyropatik amiloidoz

Epineyropatik amiloidoz (boyrakiistii vozlarin
amiloidozu)

Hepatopatik amiloidoz
Dermopatik amiloidoz
Enteropatik amiloidoz
Splenopatik amiloidoz

Qaris1q amiloidoz
O APUD-amiloidoz

o

"‘990.\‘.0’.0"



 Boyrok amiloidozu
kecirir:

a) Latent dovr

b) Proteinuriya morho.

c) Nefrotik morhalos - |

0z inkisafinda 4 moarhoalo

0s1

00yT1ay9 “boyiik ag

amiloidli boyrak” C

evyilir.

d) Uremik morholos - xostods artiq xronik boyrok
catismazlig1 bas verir. Bu morholods boyroya
“amiloidli biiziismiis boyrak” deyilir.



Boyrok amiloidozu
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Boyaq: Konqo qirmizisi

http://www.pathologyoutlines.com/topic/kidneyamyloidosis.html



http://www.pathologyoutlines.com/topic/kidneyamyloidosis.html

Dalag amiloidozu

 Dalagda amiloidozun inkisafi 2 moarhoalo
kecirir:

a) Ovvalco amiloidoz dalaq follikullarinda olur.
Belo dalagi kosdikds kosik sothi dar
donolorini xatirlatdigi ticun “dartyabanzar
dalag” deyilir.

b) Daha sonra amiloidoz dalagin biitiin pulpasi
boyunca diffuz sokiltde yayilir. Bu morhalads
olan dalaga iso “piyli dalag” deyilir.



Dalag amiloidozu

http://www.pathologyoutlines.com/topic/spleensuperpage.html



http://www.pathologyoutlines.com/topic/spleensuperpage.html

MEZENXIMAL PIY DISTROFIYASI

UMUMI [ YERLI]

Derkuma xastaliy1

PIYLONMO

[ BIRINCILI iKINCILI ]

® Alimentar
® Serebral
® Endokrin
® Irsi



Mezenximal piy distrofiyalari

 Mezenximal piy distrofiyalar: neytral piylarin va
ya xolesterin vo onun efirlorinin miibadilo
pozulmalar1 zamani (ateroskleroz xostoliy1)
meydana ¢ixir.

e Neytral piy miibadilasi pozgunlugu depolarda
chtiyat p1yin miqdarinin yuksolmaosi 1lo xarakterizo
olunur. P1ylorin migdarinin yuksolmasi 1so 2
variantda: iimumi (piylonmo) vo yerli
(lipomatoz) bas verir.



Mezenximal piy distrofiyalari

e Piylonmo zamani neytral piylorin miqgdar1 hom
p1y depolarinda ytiksolir, hom do normada
olmadig1 yerlordo meydana ¢ixir (mas., miokardin
stromasinda,).

e Buna iirayin mezenximal ply distrofiyasi deyilir.
Kardiomiositlorarasi saholorde p1y toxumasi
meydana ¢ixir, onun miqgdar1 ¢oxalir,
kardiomiositlor1 sixaraq onlarn atrofiyaya ugradir
vo urok catismazligina, hotta oliimo sobab ola

bilir.



Piylonmo

e Etiologiyasina gors piylonmo birincili (1diopatik) vo
Ikincili ola bilir.
e Ikincili piylonmonin névlori:
1. Alimentar piylonmo - diizgiin qidalanmamaq vo
hipodinamiya noticosinds meydana ¢ixir.

2. Serebral piylonmaJ - bas beynin bozi s1s xostoliklori,
serebral travmalar noaticosindo inkisaf edir.

3. Endokrin piylonmo - bozi endokrin pozulmalar zamani
bas verir (mos., Itsenko-Kusing xostaliyi).

4. Trsi piylonmo - bozi genetik xostoliklor vo yaxud da
piylonmoyas irsi meyllilik zomininds bas verir (mos.,
Lorens xastaliyi, Qirke xastaliyi va s.).



Piylonmonin tosnifati

Lokalizasiyaya g6r9° Artiq ¢aki faizing asasan:
[ Yuxari tip \ I- 20-30% )
[ Asagi tip [ [11- 50-100% ]

[ Umumi tip [ V- >100% ]




Adipositlorin sayimmin doyismoasindan asih olaraq
piylonmonin variantlari

« Hipertrofik variant — adipositlorin say1 avvalki
kimi1 qalir, lakin hor bir p1y hiiceyrasi hocmco
boyuyur vo sitoplazmasinda ¢oxlu miqgdarda neytral
piylor olur. Bu varianta xoastoliyin gedisi bad
xassalidir.

« Hiperplastik variant — adipositlorin miqdari
coxalir, lakin funksiyalar1 doyismir, mubadilosi
pozulmur. Xostoliyin gedisi xos xassalidir.



Hyperplasia Hypertrophy

fAdiponectin ’Adiponectin
‘ Inflammatory Adipokines f Inflammatory Adipokines

’Blood Flow —p Hypoxia

Infiltration of Macrophages

Obesity
o http://www.intechopen.com/source/html/41436/media/imagel.jpeg




Yerli mezenximal piy distrofiyasi

Piylorin migdarinin yerl
xarakterli yliksolmosing
lipomatoz deyilir.

On genis yayilani
Derkuma xastaliyidir.

Bu zaman govdoni vo
otraflarin dorialti
toxumasinda piydon 1barat
agril1 diiytinlor meydana
CIXIT,

Sababi endokrin
pozulmadir.

 http://internalmedicine.pagesperso-orange.fr/rock2.JPG



Mezenximal karbohidrat distrofiyasi

4

Qlikproteid miibadilasi

Mukopolisaxarid

miubadilasi

Miksomatoz distrofiyalar.
Mas., miksedema

(

\§

Mukopolisaxaridoz
Mas., gargolizm,
Qurler sindromu




Mezenximal karbohidrat distrofiyalari

Bu nov distrofiyalar qlikoproteidlorin vo mukopolisaxaridlorin
miibadilo pozgunluglar1 naticosindo meydana ¢ixar.

Qlikoproteid miibadils pozgunluqlari osason endokrin
vazlorin bazi funksional pozgunluglar: zamani rast galinir vo
prosesa toxumalarin seliklosmasi deyilir.

Bu prosesin agsas mexanizmi xromotrop maddalarin (heparan
vo dermatan sulfatlarin) ziilallardan ayrilaraq ara maddoado
toplanmasi vo kollagen liflorinin seliyobonzar kiitloloro
cevrilmosidir.

Uzv vo toxumalarin stromasi, o ciimlodon do digor
mezenximal toxumalar (p1y toxumasi, qigirdaq vo s.) siskin,
yarimsoffaf vo seliyabonzor sokil alir. Xostolik vaxtinda
miuialico olunmadigda toxumalarda kollikvasion nekroz
ocaqlar1 va selikla dolu Kistalar amola galir.




Mezenximal karbohidrat distrofiyalari

* Mukopolisaxaridlorin mubadils pozgunluglar:
189 an ¢ox Irs1 xastaliklor formasinda inkisat edir
vo onlara mukopolisaxaridozlar deyilir.

* Mukopolisaxaridozlardan an genis yayilani
gargolizm vo ya Pfaundler-Hurler xastaliyidir.

e Mukopolisaxaridlorin mubadilo prosesini tonzim
edon spesifik alfa-L iduronidaza fermentinin genetik
catismazlig1 noticosindo bas veron bodonin ayri-
ayr1 nahiyolor1 asimmetrik inkisaf edir, kollo vo
digor skelet siimiiklori deformasiyaya ugrayir,
miuixtalif orqan vo toxumalarda inkisaf qiisurlari
rast golinir.




Qargolizm (Pfaundler-Hurler) xastoaliyi

o http://www.dermaamin.com/site/images/clinical-
pic/g/gargoylism_hurler_syndrome/gargoylism_hurler_syndrome6.jpg



Qarnisiq distrofiyalar

e Bu distrofiyalar zamani morfoloj1 doyisikliklor
hom hticeyralords, hom ds hiiceyroarast maddado,
stromada, damarlarin divarinda bas vertr.

o Qarisiq distrofiyalar miirakkab ziilallarin
(xromoproteidlor, nukleoprteidlor vo
lipoproteidlor) vo mineral maddalarin
miubadilosinin pozulmasi zamani meydana ¢ixir.



Xromoproteidlorin
qruplarn

Hemogqlobinogen
pigmentlor

Proteinogen
pigmentlor

Lipidogen
pigmentlor




Xromoproteid mubadilo pozgunlugu

e Xromoproteidlor (yunanca: chroma — “rong”) —
endogen pigmentlor vo ya rongli ziilallar miihiim
funksiyalara malik olub, lizv vo toxumalara rong
verirlor (moas., hemoglobin, sitoxrom, melanin,
lipoxrom, bilirubin va s.).

e Hor hansi xromoproteid miibadilasi pozgunlugu zamani
digor klinik-morfoloj1 slamotlorlo yanasi, tizv vo
toxumalarda rong doyisikliy1 do bas verir.

 Buna endogen pigmentasiya deyilir.

e Mos., hemosiderin miibadilasi pozgunlugu zaman
toxumalar pas rongino boyanir, bilirubin miibadilosi
pozulduqgda sariliq meydana ¢ixir vo s.




Xromoproteid miibadilo pozgunlugu

ENDOGEN

)
HEMOQLOBINOGEN -
PROTEINOGEN -

LiPIDOGEN )

PIQMENTLBR



HEMOQLOBINOGEN PIQMENTLOR

PATOLOJI

l FERRITIN | l HEMATIN |

| HEMOSIDERIN | HEMATOIDIN '
| BILIRUBIN l | PORFIRIN |

FIZIOLOJI




Fizioloj1 hemoglobinogen pigmentlor

e Normada eritrositlor 6z 6mriinii basa vurdugdan sonra
stiimik 1liyindo, dalaqgda parcalanir vo 1¢orisinds olan
hemogqlobin miivafiq ardicil doyisikliklora ugrayar.

e Hemoglobin parcalanarkon avvalca 6ziindon domiri
ayirir vo verdoqlobing cevrilir, o 1s9 yasil rongli
biliverdin pigmentina, daha sonra iso gahvayi rongli
pigment olan bilirubina cevrilir.

e Ayrilmis domir oksigenlo birlosorak oksidlosir (pas
omolo golir), transferrin ziilallari 1l depolara catdirilir
va depodaki hiiceyralords apoferritin adl1 ziilalla
birlosarak ferritin amalo goalir.

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Ferritin

Ferritin — torkibindo 23% 3-valentli domir olan miirokkob
ziilaldan ibarotdir vo toxumalara pas rongi verir.

Ferritinin 2 novu vardir: anabolik va katabolik.

Anabolik ferritin bagirsaqlardan sorulan domirden,
katabolik ferritin isa hemolizo ugramis eritrositlorin
domirindon omolo golir.

Oksigen catismazligl zamani ferritinin aktiv formasi olan
SH-ferritin yaranur.

SH-ferritin adrenalinin antaqonistidir vo vazoparalitik tosiro
malikdir.

Miixtalif mongoli soklar zamani omaolo golir vo damar
kollapsina sabab olur.

Normada ¢oxlu migdarda ferritin qaraciyords (ferritin
deposu), dalaqda, limfa diiylinlorinds, stimiik 1liyinds olur.

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



HEMOSIDERIN

- ferritinin polimeridir, pas rangli pigmentdir.

Hemosiderinin xUlli migdarda amolo
golmasine HEMOSIDEROZ deyilir.

\ 4
YERLI ’ UMUMI
4 N

g Eritrositlorin A Eritrositlorin

ekstravaskulyar hemolizi Intravaskulyar hemolizi
naticosindd amala galir. JAN naticosinda omala golir. Y




Ferritin vo hemosiderinin toyini usullar

Adi 151q mikroskopunda baxdigda vo preparatlart H&E 1lo boyadiqda
hemosiderin pigmenti gohvayi-boz rangli qranullar soklindo
gorundur.

Toxumalarda hemosiderini vo ferritini toyin etmok ti¢iin spesifik
Perls reaksiyasindan istifads edilir (G.M.Perls, 1867).

Histoloj1 kasiklora sar1 gan duzu (kalium-domir sianid) vo xlorid
tursusu 1lo tosir etdkdo preparatlardaki domir-oksidlo reaksiya bas
verir vo naticado Berlin abis1 (yasithmtil-goy rong) omola galir.

Perls reaksiyasindan hom patoloji anatomiyada, hom do mohkomo-
tibb ekspertizasinda toxumalarda gansizmanin (xtisusilo do ¢lirimiis
n?ﬁf_itlarde xosaratlorin hoyatiliyinin) toyini mogsadilo genis istifado
eatlir.

Hemosiderinin toyini ligiin homc¢inin Smeltser tisulu (qirmizi qan
duzu vo xlorid tursusu 1lo tosir etdkdo turnbul abis1 omolo golir),
Kvinke tsulu, kadmium —sulfatdan istifado etmoklo Kloskov iisulu,
spesifik antizordablar vasitasilo immunofluoressent mikroskopiya
tisullar da totbiq edilir.

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Qaraciyar toxumasinda hepatositlorin sitoplazmalarinda vo Kupfer
hiiceyralorindo ¢oxlu migdarda hemosiderin toplantilari.
Boyaq: Perls reaksiyasi.




Boyrak borucuglarinda hemosiderin — Boyaq Perls reaksiyasi




Agciyor alveolunda olan makrofaqlarin daxilinde gohvoyi rongli
kobud donavar material — hemosiderin




Hemaxromatoz

e Irsi olub, sobabi
bagirsaglardan ¢oxlu
miqdarda domirin
sorulmasidir.

(.

Qazanilmis olub, liizumsuz

olaraq domir preparatlarinin
parenteral yolla qobul

edilmaosi, gan kociirtilmosidir.

~N

v




Hemosideroz

Bozi xastaliklar vo ya patoloji voziyyatlor zamani hemosiderin kiilli
miqdarda amoals galir vo toxumalara ¢okiir. Buna hemosideroz deyilir.

Hemosideroz olan toxumalar gozlo pas rongindd goriintrlor.

H&E 1lo boyadilmis mikroskopik preparatlarda 1so hemosiderin
noqtalor, miixtalif 6l¢iilii va formali ocaglar va yaxud diffuz tind-
qahvayi rangli pigment toplantilar1 soklindo gortintirlar.

Hemosideroz iimumi vo yerli olmagla 2 nov olur:

Umumi (yayilmis) hemosideroz coxlu miqdara eritrositlorin damar
daxilindaki qanda partlamasi naticasinda (intravaskulyar hemoliz)
omolo golir.

Qanda yaranmis hemosiderin qanla da biitiin lizv vo toxumalara
yayilaraq onlar1 pas rongino boyayir. Mas., hemolitik zohorlonmalar,
soklar, uygun golmoyon qanin kogiiriilmasi, yaniq xostoliyl, anemiyalar,
sepsis, malyariya va s. patologiyalar zamana.

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Yerli hemosideroz

e Yerli hemosideroz iso eritrositlorin damardan
konarda hemolizi naticosindo omolo golir
(ekstravaskulyar hemoliz).

e Mos., bodonin kiit travmalari, tibb1 bankalarin
qoyulmasi zamani dorialti toxumaya gansizma

ha
nal
ho;

larinda (gancir); aparilmis corrah1 omoliyyatlar
1yasinds daxili yumsaq toxumalara ganin

pmasi naticosindo; xronik urok ¢atismazligi

zamani “agciyarin boz barkimasi” va s.

 Hemosiderini udmus makrofaqlar pas rongindo
olduglar1 uctin agciyar boz rong alir.

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



e Ferritin vo hemosiderin organizmda tokco
hemoqlobinin parcalanmasi naticosindo
deyil, hom do bagirsaglardan sorulan

domirdon do omolo go!

e Buna goro do bu madd

1T.

alori

hemoglobinogen pigmentlor adlandirmaq

sort1 xarakter dasiyir.

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Bilirubin

Bilirubin — gahvoyi rongli 6d pigmentidir,
hemoglobinds olan hem halgasindan omolo golir.
Buna sarbast bilirubin deyilir, garaciyardo

qliikuron tursular: 1lo birlogorok birlosmis
bilirubina cevrilir vo bagirsaqglara tokiilur.

Onlarin bir hissasi sterkobilin soklinda nacislo
xaric olur, digor hissasi 1s9 yenidon gana sorularaq
qaraciyara qayidir vo hamginin urobilin saklinds
sidiklo xaric olur.

Bilirubin toxumalarda Qmelin reaksiyasi
vasitosilo toyin edilir.

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Sariliq

 Bilirubin miibadilasi pozulmasi ya onun amolo golmosinin
stirotlonmasi hesabina, ya da bilirubin sekresiyasinin
pozulmasi naticoinds bas vertr.

e (Qanda bilirubinin miqdar: yiiksolir vo sarihq inkisaf edir.

* Inkisaf mexanizmindon asili olaraq sariliglarin 3 novii
vardir:

1. Hemolitik (garaciyariistii) sariliq — (hemolytic, pre-
hepatic jaundice)

2. Parenximatoz (qaraciyar) sariliq — (Intrahepatik,
hepatocellular jaundice)

3. Mexaniki (qaraciyaralti) sariliq — (post-hepatic jaundice)

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Hemolitik sariliq

e Hemolitik sarihq — ganda kulli migdarda
eritrositlorin hemolizi naticosinds 1nkisaf edir.

 Bu zaman omolo golmis sorbast bilirubinlorin
hamis1 qaraciyoro daxil ola bilmir vo qanda
toplanaraq toxumalara ¢okdir.

 Hemolitik sariliga intoksikasiyalar, 1zoimmun
ganin kogurilmasi, bazi infeksion xastoliklar,
autormmun xastoliklor, hemolitik anemiyalar va s.
patologiyalar zamani rast golinir (limumi
hemosiderozun da inkisafina sobob olan
patologiyalar).

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Prehepatic (hemolytic) jaundice
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Parenximatoz sariliq

 Parenximatoz sariliq - qaraciyor xostoliklori
zanami inkisaf edir.

o Mbs., kaskin va xronik hepatitlar, garaciyarin
diffuz piy distrofiyasi, sirroz va s.

 Bu zaman hepatositlor zodalondiyi liciin ganda
ad1 miqdarda belo olan sorbast bilirubinlori
qliikuron tursulari 1lo birlosdira bilmir, birlosmis
bilirubinlor1 6d yollarina ekskresiya eds bilmir.

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Intrahepatic jaundice

red blood cell

blood unconjugated bilirubing
albumin

@ Elsevier Ltd. Baynes & Dominiczak: Meadical Biochemistry 2E www.studentconsult.com



Mexaniki sariliq

Mexaniki sariliq 1so 06d yollarinin bu vo ya digor mexaniki
amillorlo tutulmasi noticosindo inkisaf edir.

Mas., 6d dasi xastoliyl, 0d yollarinin vo ya pankreasin
basinin xor¢ongi, 6d yollarinin 1ltihab1 xastoliklor1 (xolangit,
xolangiolit), 0d yollarinda inkisaf edon bozi qurd
xostoliklor1 (Ilyamblioz, bozi helmintozlar) va s.

Od durgunlugu 1ilo olagadar olaraq od kapilyarlarl daxili
tozyiq naticasindo dagilir, garaciyards “0d gollori”, nekroz
ocaqglari yaranir, birlogsmis bilirubin qana tokiilir vo
sariliqgdan basga organizmin imumi intoksikasiyasini
torodir.

Noticado ganin laxtalanma qabiliyyati pozulur, damarlarin
keciriciliklori yliksalir, hemorragik sindrom bas verir.

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Posthepatic jaundice

red blood cell

gut
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Qaraciyardaki kicik 0d axacaqlarinda goriinon sari-yasil rongli globulyar
material - bilirubin pigmenti.




Patoloj1 hemoglobinogen pigmentlor

 Patoloji hemoglobinogen pigmentlor konkret
patoloj1 hallarda omolo golirlar.

* Patoloji hemogqlobinogen pigmentlorin 3 novu
ayird edilir:

1. Hematoidin

2. Hematinlor

3. Porfirin

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Patoloj1 hemoglobinogen pigmentlor

Hematoidin — qara rongli vo domiri olmayan
pigmentdir.

Hemogqlobinin oksigensiz soraitdo hemolizi
noticosindo omolo golir. Mas., hematomalarin
markazi hissalarindo.

Mikroskopiyada hematoidin ganin vo toxumanin
parcalanma mohsullar1 arasinda qara rongl
qranullar soklindo gorunur.

Kimyavi strukturuna gors bilirubins ¢ox yaxin
olan hematoidin Qmelin reaksiyasi vasitosilo
toyin edilir.

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Patoloj1 hemoglobinogen pigmentlor

 Hematinlor — gara rongli pigmentdir, torkibindo 3-
valentli domir atomu olur.

e Oksihemoqlobinin hidrolizi naticosinds amalo golir.
e Hematinlorin 3 novu vardir:

a) Malyariya hematini vo ya hemozoin. Qaramtil
rongli olduguna gora buna hemomelanin ds
deyilir. Yalniz malyariya xostoliyl zamani
malyariya plazmodilorinin eritrositlordo yasamasi,
coxalmasi vo eritrositlorin pargalanmasi
noticosinda xuisus1 n0v hemoglobinogen pigment
kim1 meydana ¢ixir. Qanla butiin Gizv vo
toxumalara yayilaraq onlar1 gara rongs boyayar.

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Malyariya hematini

» https://classconnection.s3.amazonaws.com/831/flashcards/2835831/png/27-
29 pigments - Images-142954220C0691398AF.png



Patoloj1 hemoglobinogen pigmentlor

b) Xlorid tursusu hematini gara rongli pigmentdir. Madoado

xronik xora, eroziyalar, Xxorgong vo s. xastaliklor zamani
gansizma ocagindaki eritrositlorin xlorid tursusunun tosiri
altinda par¢alanmasi naticosindo amolo golir. Ona gors do
xronik xoranin dibi homiso qara rongdo goriiniir.

Formalin hematini iss eritrositlorin formalinin tasiri
altinda hemolizi zamani1 omolo golir, qara rongli pigmentdir.
Formalin hematini meitdon gotiirtilmiis tikolorin formalin
mohlulunda saxlanilmasi zamani eritrositlorin
formaldehidin tosiri 1lo hemolizi naticosindo omolo golir,
gara vo ya tiind gohvoy1 rongli granullar soklindo toxumaya
¢cokiir. Ona goro do formalin mohlulu tez-tez
doyisdirilmoyon tikolordon hazirlanmis histoloji
preparatlarda ¢oxlu migdarda formalin hematini artefakti
omolo golir.

Hemogqlobinogen pigmentlorin miibadilo pozgunlugu



Boyrokdon hazirlanmis kosikdo formalin hematini (pigmenti)

o http://www.leicabiosystems.com/typo3temp/pics/Scaled_Fig 2 formalin_pigment 90f374ab49.jpg




Patoloj1 hemoglobinogen pigmentlor

Porfirin miibadilo pozulmasi — porfiriya adlanur.
Nadir 1rs1 xostolikdir.

Porfirinlar sidikla xaric olur, bu zaman sidik gara
rongds olur; digar sSimptomlar arasinda zehni
pozgunluglar vo dorinin 1s18a haddindon artiq
hossaslig vardir.

Gunos 1s121na yuksok hassasliq dorids vo digor
qisalarda nekroza sobob olur. "Ay 15181 usagi"



Koskin porfiriya

Sinir sisteminin zodolonmasi 1lo bas veron porfiriya —
kaskin porfiriya adlanir.

Simptomlari: qarin agrisi, dos agrisi, qusma, narahatlhq,
gobizlik, qizdirma va gqicolmalar.

Bu simptomlar adaton giinlarlo va haftolars qodar davam
edon hlcumlarla galir vo kecib gedir.

Koskinlogsmors alkohol, siqaretcokma, stress vo ya digor
miioyyon dorman preparatlari sobab ola bilor.

9gor dori zodoalonarsa, Glinos 15181 tasirindon dorido
suluglar vo qasintilar omolo golir.



Koskin porfiriya




Proteinogen pigmentlorin miibadilo pozgunluqlan

e Proteinogen va ya tirozinogen pigmentlor tirozin amin
tursusundan amoalo galirlor. Bu pigmentlorin 3 novii vardir:

1. Melanin
2. Adrenoxrom — boyrakiistii vazlorin beyin maddosindo
adrenalindon omolo golir.

3. Enteroxrmaffin hiiceyra qranullarmin pigmenti — modo-
bagirsaq traktinda selikli qisada enteroxromaffin
hiiceyralords olur. Bu hiiceyralordon inkisaf edon badxassali

sislora karsinoid deyilir.



Melanin

Melanin - qara rongli pigmentdir.

Doarido, tiiklords, gdzdo, beyin qisalarinda, sinir ganqlionlarinda vo
liflarinds va s. olur.

Melanositlordas tirozinaza fermentinin tasirindon tirozin DOFA —ya
(dioksifenilalaning) ¢evrilir, o 150 polimerlasorok melanin pigmentini
omolo gotirir.

Melanini udan makrofaglara melanofaqglar deyilir.

Melanogenez sinir sistemi, endokrin sistem vo ultrabonovsoyi stialarla
1dars olunur.

Melanin miibadilosinin pozulmasi onun migdarinin ¢goxalmasi yaxud
azalmasi1 vo melaninin olmamasi 1la xarakterizo edilir.

Melaninin miqarinin patoloji ¢coxalmasina hipermelanoz, azalmasina
va ya olmamasina hipomelanoz va ya depigmentasiya deylllr

Bunlarin hor ikis1 yayilmuis va ya yerli; anadangalma va ya gazanilmis
olur.

Proteinogen pigmentlorin miibadilo pozgunluglan



Melanin

Yayillmis qazanmilmis hipermelanoza misal olarag
Addison xastaliyini gostormok olar.

Boyrokisti vozin beyin maddosinin sislori, voromi
va s. xastaliklor1 zamani katexolaminlorin sintezi
pozulur vo ganda onlarin migdar1 koskin sokildo
azalir.

Coxlu migdarda ADKT hormon ifraz olunur,
noticada 159 yalniz melanin sintezi stirotlonir.

Cunki, DOFA-dan katexolaminlor deyil, yalniz
melanin omolo galir.

Proteinogen pigmentlorin miibadilo pozgunluglan



http://img.medscape.com/pi/emed/ckb/dermatology/1048885-1096911-2037.jpg




Yayillmis anadangalmo hipermelanoz

e Nadir irs1 xastalik
olan pigmentli
kserodermiya
(yunanca: Xerox —
“guru’’, derma —
“dori”) xastaliyinda
rast golinir.

» http://www.scielo.org.ar/img/revistas/aap/v105n5/allf4.gif



Melanin

* Yayillmis anadangalmd hipomelanoz vo ya
albinizm xastaliyi tirozinaza fermentinin
organizmdo tam vo ya hissovi sokildo 1rsi
catismazligi noticosindo bas verir (latinca:
albus — “ag”).

 Bu zaman epidermisin bazal qatinda
melanositlar olur, lakin onlarda melanin sintez
olunmur.

Proteinogen pigmentlorin miibadilo pozgunluglan



Albinizm xoastaliyi
Yayilmis anadangalma hipomelanoz
o | ‘—- .

» https://dayoadesina.files.wordpress.com/2013/07/white-albino-2.jpg



Melanin

* Yerli qazanilmis hipermelanoza bozi
xostoliklor zamani qoca soxslorde yogun
bagirsagda (“‘yogun bagirsagin melanozu”),
Lentiqo xastaliy1, Dyubrey melanozu, sokorli
diabet vo hipofizin adenomalar1 zamani dorido
v s. hallarda rast golinr.

Proteinogen pigmentlorin miibadilo pozgunluglan



g1in melanozu - Melanosis coli

Yogun bagirsa

http://www.gastrolab.net/ya0260x.jpg

https://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/e/ef/Melanosis_coli_high_mag.jpg



Melanosis coli

 http://cai.md.chula.ac.th/chulapatho/chulapatho/systemic/gi/gcimin01.jpg




Yerli anadangoalmo hipermelanoz

e Dorinin inkisaf
patologiyasl hesab =~ |
olunan nevuslarda =+ =
rast galinir e | el
(melanin omolo
gotiron toxumanin
sisobanzor
toromolori).

Proteinogen pigmentlorin miibadild pozgunluqlan

https://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/f/f2/Congenital_nevus_from_CDC.jpg



Yerli qazanilmis hipomelanoz

dorido agimtil-siid rongli, miixtolif 6lciilii vo formali lakalorin
meydana ¢ixmasina deyilir.

Buna leykoderma vs ya vitilligonu misal gostormoak olar.

Leykoderma bazi iltihabi va nekrotik proseslordon sonra, sokorli
diabet zamani vo s. hallarda dorido depigmentasiya sahasi kimi qalir.

Viqilligo isa asas etibarila psixoemosional asab gorginliklori va
stresslor vo ya neyroendokrin pozgunluqglar noaticosindo, yaxud da
autoimmun pozgunluqlarla slagodar qanda dovran edon auto-
antitellorin tosirindon meydana ¢ixir.

Biitiin bunlar 1so melanositlorin destruksiyasi vo 6z-0ziino mohv
olmasina gotirib ¢ixarir.

Belolikla, albinizmdon forqli olaraq melanositlorin 6zlort mohv
olurlar.



Lekaderma (yunanca: leuko — “ag”, derma — “dori”)

o http://www.dphc.in/photos/images/Leukoderma%20(Before).jpg



Vitilligo
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Lipidogen pigmentlorin mubadilo pozgunluglar:

* Lipidogen pigmentlor:

ok

Lipofussin

Hemofussin

Seroid

E vitamini ¢atismazlig1 pigmenti

Lipoxromlar — sar1 rangli pigment olub, normada

dorialt1 p1y toxumasinda, gan zerdabmda yumurtalgin
sar1 cismind9, sar1 stimiik iliyindo, boyrakustu voazda

olur.

Bozi patologiyalar zamani lipoxromun migdari
yuksalir.

Mas., kaxeksiyalar, sokorli diabet vos. zamani.



Lipofussin

Lipofussin vo ya “qizili pigment” normada
toxumalarda ¢ox az olur.

ovvallar “qocaliq pigmenti’” hesab olunurdu.

Lipofussin toxumalarda acliq va hipoksiya
soraitindo ¢coxalir vo qida maddoslorinog olan
tolobatim1 azaldir, onlar1 “qonast etmoyo™ vo
yaranmis patoloj1 soraito uygunlasdirir.

Mas., alimentar (acliq), serebral vo digor monsoli
kaxeksiyalar, tirok qlisurlar1 vo s. zamani.

Lipidogen pigmentlorin miibadils pozgunluqlar:



Lipofussinoz

Lipofussinin miqdarinin ¢oxalmasina lipofussinoz
devyilir.
Lipofussinozlu xostolor gozlo baxdigda boz rongdo

gorlntrlor. Mas., atrofiyalar zamani tizv vo toxumalarin
hom do boz rongo boyanmasi (“iirayin boz atrofiyast”).

H&E — lipofussin pigmenti hiiceyralorin konarinda vo
ya sitoplazmada perinuklear saholordos “qizil tozlar™
soklndo goriiniirlar.

Lipofussinoz asas etibarilo kardiomiositlorin
sitoplazmalarinda, hepatositlordo miisahido edilir.

Bunlara gazanilmis va ya ikincili lipofussinoz deyilir.

Lipidogen pigmentlorin miibadils pozgunluqlar:



Kardiomiositlords lipofussin pigmenti
\

* http://studydroid.com/imageCards/On/ia/card-24717565-front.jpg






Lipofussinoz

e Birincili va ya irsi lipofussinoz 1so genetik
yolla kecon patologiya olub, lipofussin
pigmentinin yalniz miioyyon izv vo
toxumalarda toplanmasi 1lo xarakterizo olunur.

e Mos., 1rs1 hepatozlar zamani garaciyordo,
neyronal lipofussinozlar zamani1 morkozi sinir
sisteminin hiuiceyralorindo vo s.

Lipidogen pigmentlorin miibadils pozgunluqlar:



Adrenoxrom — adrenalinin oksidlosma mohsuludur.
Qranullar soklinds boyrakiistii vozlorin beyin maddasindo rast galinir.




Enteroxromaffin hiiceyra granullarinin pigmenti

e Enteroxromaffin hiiceyro qranullarinin pigmenti
diffuz endokrin sistem (APUD-sistem)
hiiceyralorindo rast golinirlor: madonin, bagirsaqglarin
enteroxromaffin hiiceyralori, galxanabonzor vozin B
va C hiiceyralori, boyrayin yukstaglomerulyar aparat
hiiceyralori, moadoalt1 vozin Langerhans adaclglarinin
hiiceyralori.

* Onlar serotoninin analogu hesab olunurlar.

* Yuxarida gostorilon hiiceyrolordon yaranmis
karsinoidlor vo ya sislor chomiyyatli doracodo
serotonin ifraz edirlar.



Enteroxromaffin hticeyro granullarinin
piq‘menti_

-
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Nukleoproteid miibadils pozgunlugu

Nukleoproteidlor ziilallardan vo nuklein
tursularindan — DNT vo RNT-don 1baratdir.

DNT Felgen Usulu, RNT iso Brase tisulu ila toyin
edilir.

Nukleoproteld (purin va pirimidin) miibadilosinin
sonunda toxumalarda sidik (urat) tursusu va
onun duzlar1 omolo golir, boyraklorlo xaric olur.

Orqanizmdo nukleoproteid miibadilosi
pozuldugda coxlu migdarda urat tursusu omolo
golir vo ganda onun miqgdar yuksalir
(nhiperurikemiya).



Podaqra (yunanca: podos — “ayaq’, agra — “talo”)

Podaqra zamani periodik olaraq kiilli migdarda urat duzlar: omolo
golir,

Urat duzlarimin kristallar1 oynaqglarin daxilinde vo oynaqotrafi
toxumalarda, xiisusilo do ayaq daragi oynaqlarinda amorf kiitlolor
soklindo ¢okiir, koskin artrito vo siddotli agrilara sabab olur.

Urat duzlan ¢cokmiis toxumalar adoton nekrozlasir.

Nekroz ocaglarinin otrafinda proliferativ Iltihab inkisaf edir, yumsaq
toxumalar siskinlosir.

Oynagqglarda olan koskin artrit sonradan xronik artrito kecir.

Urat duzlar1 xaric olarkon boyroyin distal vo yigict borucuqlarinda
toplanir, onlarin iltihabina, sklerozuna vo atrofiyasina sobab olur.

Buna “podaqgra boyrayi” va ya xronik urat nefropatiyasi deyilir.

Nukleoproteid miibadild pozgunlugu



kPO

Podagra

Podaqgra xastoliyinin birincili vo ikincili tiplor1 vardar.
Birincili podaqgra 90% hallarda rast galinir, asas sababi bilinmir.

Ikincili podaqgra iso metabolik pozgunlugun olave klinik
olamoatlorindan bir1 kimi inkisaf edir.

Podaqgra xostoliyinin klinik morhaloalori:
Latent morholo vo ya simptomsuz hiperurikemiya morhalosi.
Koaskin podaqra artriti
Araliq marhalo
Xronik morhole.

Xronik marholods (1-c1 dofo bas veran koskin podaqra artritindon
toxminon 12 1l sonra) oynaglar nahiyasindo podaqgra xostoaliyi liciin
xarakter tofuslar (bark konsistensiyal kiitlolor, barkimo ocaqlari)
formalasir.

Buna “podagra diiytinciikiori” do deyilir.

Nukleoproteid miibadild pozgunlugu



Podagra (eng. - Gout)

* http://knigazdorovya.com/wp-content/uploads/2012/05/podagral.jpg



Sidik dasi xastaliyi zamani boyroklords vo sidik
yollarinda urat daslar1 omolo golir.

Sidik tursusu infarkti yenidogulmus usaqglarda
bas Vvertlr.

Bu usaqglar bir ne¢o giindon artiq yasaya bilmirlor.

[ntensiv maddolor miibadiloasi ilo alagadar olaraq
coxlu migdarda omolo golmis urat tursusu vo onun
duzlan xaric olarkon boyrak borucuqglarinda
amorf kiitlo soklindo ¢okiir vo boyrok
catismazligina sabab olur.

Nukleoproteid miibadild pozgunlugu



Mineral miuibadile pozgunlugu —
mineral distrofiyalar

e Kalsium miubadils pozgunlugu
e Toxumalarda kalsium Koss Usulu ils toyin edilir.

e Kalsium miibadils pozgunluguna kalsinoz
(ahonglosma, kalsifikasiya, ahong distrofiyast) deyilir.

e Bu zaman kalsium toxumalara ¢okiir, hiiceyralords vo
hiiceyroaras1i maddodo toplanir, homin nahiyonin
ohonglogsorak barkimasine sabab olur.

e Kalsinozun 3 novu vardir:
1. Distrofik kalsinoz

2. Metastatik kalsinoz

3. Metabolik kalsinoz



Distrofik kalsinoz (petrifikasiya)

Distrofik kalsinoz yerli xarakterlidir, hiperkalsiemiya ilo
olagoali deyildir.

Adoaton nekroz, xronik iltithab, skleroz, uzunmiiddatl
dorin distrofiya ocaglarinda bas vertr.

Mbs., ilkin varam ocaginda (Qon ocagi), aterosklerozda
(aterokalsinoz), yash saxslorda tirok qapaglarinda va ya
miokardda va s.

Distrofik kalsinozun asas sababi bu nahiyalards goalovi
miithitin meydana ¢ixmasi vo fosfatazanin aktivliyinin
yliksolmaosidir.

Distrofik kalsinoz zaman1 homin nahiys daslasir vo
barkiyir (buna petrifikat deyilir).
Bozon pertifikatlarda stimiik toxumasi da inkisaf edir.

Mineral miibadils pozgunlugu



Distrofik urak kalsinozu

http://www.askjpc.org/vspo/pics/cm01.jpg



Metastatik kalsinoz

Normal toxumalarda bas verir, yayilmis xarakter dasiyir.
Sababi hiperkalsiemiyadir.

Parathormonun ¢oxalmasi va ya kalsitoninin azalmasi
naticasindo bas verir.

Kalsium biitilin lizv vo toxumalara, xiisusilo do agciyarlors,
madonin selikli qisasina, boyraklors, miokarda vo
artertyalarin divarina ¢oklir.

Bels ki, agciyar, mads vo boyraklords bu tizvlorin
funksional xiisusiyyastlori 1lo slagodar (turs maddalor ¢ox
olduglari ti¢iin) golovilik yiiksok olur vo naticads bu
toxumalar kalstum duzlarim1 mohlul halinda 6zloarindo
saxlaya bilmirlar.

Miokard va arteriyalarin divari ganla yuyulduglar ligtin
onlarda karbon tursusu az olur va kalsium ¢ox toplanir.

Mineral miibadils pozgunlugu



Metabolik kalsinoz (interstisial

kalsinoz, ahong podagrasi)

Etiologiyas1 molum deyildir,

Umumi (hiperkalsiemiya) va yerli (distrofiya, nekroz,
skleroz) amillor olmadig1 halda fassiya vo votorlor
boyunca, dorido, azalolordo, sinir vo damarlarda
kalsium ¢okiir vo bu toxumalar tadricon daslasir.

Qanin bufer sisteminin zaifliy1 1lo 1zah edilir.

H.Selyeyo gora (1970) proses homin toxumalarin
kalsiuma qars1 hossasliginin irs1 olaraq yuiksokliyi 1lo
1zah edilir (kalsiergiya vo ya kalsifikasiya).

Metabolik kalsinoz 2 formada inkisaf edir: yayilmis
(sistem) vo yerli (mahdud).

Mineral miibadils pozgunlugu



Mis mubadilasi pozgunlugu

Mis toxumalarda Okomato Usulu ils tayin edilir.

Mis miibadilasi pozgunluguna Vilson xastaliyini misal
godstormok olar (S.A.Wilson, 1912).

Sinonimlari: hepatoserebral distrofiya, hepatolentikulyar
degenerasiya, Vilson-Konovalov xastaliyi.

Ailovi 1rs1 xastolik olub, genetik (13-cU clt Xxromosomun
autosom-resessiv geni) olaraq mis va ziilal miibadilosi
pozgunluqglar 1lo xarakterizo olunur.

Noticodo misi 6ziins birlogdiron vo saxlayan xlisusi maddonin
— seruloplazmin ziilalinin (plazma metalloplazmini)
qaraciyarda sintezi pozulur vo mis sarbastlosmis olur.

Coxlu miqdarda sarbast mis toxumalara ¢okiir vo ya sidikls
xaric olur. Misin garaciyards, beyinda, boyroklords, goziin
buynuz qisasinda vo s. yerlordo toplanmasi bas verir.

Mineral miibadils pozgunlugu



Wbk

Vilson xoastoliy1

Xostolik 3-5 yaslardan Oziinii qaraciyar patologiyalari 1lo biruzo
vermoya baslaynr.

Naticads qaraciyards piy distrofiyasi va nekrotik dayisikliklar, xronik
aktiv hepatit, progressiv fibroz vo nohayot qaraciyeorin sirrozu inkisaf
edir.

Bas beynin miixtalif nahiyalorindo, xlisusilo do gabiqalt1 niivelords
simmetrik sokildo distrofik doyisikliklor bas vertir.

Qanda misin miqdar azalir, sidikdo 1so yiiksalir.

Hansi toxumada daha ¢ox tstiinliik toskil etmosindon asili olaraq Vilson
xostoliyinin 3 formasi ayird edilir:

Qaraciyar formasi
Serebral (lentikulyar) forma
Hepatoserebral (hepatolentikulyar) vo ya qarisiq forma

Irsi xastolik olmasina baxmayaraq Vilson xostoliyi sporadik hallarda
da rast golino bilir.

Mis miubadilasi pozgunlugu



Vilson xoastoliyi
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Kayser-Fleischer ring

« http://www.niddk.nih.gov/health-information/health-topics/digestive-
diseases/wilson-disease/Publishinglmages/Kayser-Fleischer Ring_WDA.jpg




Vilson xastaliyinin mikroskopik miiayinasi

https://www.pathology.med.umich.edu/greensonlab/WILSONS-CU.GIF



Das xastaliy1

Das va ya konkrement bork toromo olub, bosluqlu tizvlordo
vo ya vazlorin axacaqlarinda sarbost sokildo yerlosir.

Daglar bir-birindon formasina, olciisiing, sothing, torkibino,
rongind vo strukturuna goro forqlonirlor.

Dasin formasi adston onun amsls goldiyi yerin formasina
muvafiq olur.

Olciisiina gora iri daslar vo xirda daslar (mikrolitler) ayird
edilir.
Kimyavi torkibina gora ohong (kalsium), urat (sar1 rongds),

fosfat (ag rongdo), oksalat, sistin, ksantin, xolesterin, pigment
(qohvayi vo ya yasil rgngdg) Vo qarisiq daslar ayird edilir.

Mineral miibadils pozgunlugu



Das xostoliyi

e On ¢ox das 6d kisasi va 6d yollarinda (xolelitiaz), sidik yollarinda,
xiisusi ila boyrak layanindoa (urolitiaz), madosalt1 vozin va agiz suyu
vazlarinin axacaqlarinda (sialolitiaz), bronxlarda, bagirsaqlarda
(koprolitiaz), venalarda (flebolitiaz) va damaq badamciglarinin
kriptalarinda rast golinir.

e Daslarin omolo golmosindo timumi va yerli faktorlar boytik rol
oynayir.

« Umumi faktorlara maddolor miibadilosininqazanilmis vo ya
irsipozgunluqlari (xolesterin, nukleoproteid, mineral vs s.); yerli

faktorlara iss sekresiyanin pozulmasi vo durgunluq, homin
nahiyalordas iltthabi proseslor aiddir.

e Daslarin omolo golmo prosesi 2 morholodon 1baratdir:
1. Uzvi matriksin (niivonin) omolo golmasi
2. Duzlarin kristallagsmasi

Mineral miibadils pozgunlugu



Urolitiaz
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Od kisasinda xolesterin daslar1 - Xolelitiaz

o http://www.anatomybox.com/wp-content/uploads/2012/03/gallbladder-lunarcaustc-flickr.jpg
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