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NASLIY SFEROTSITAR ANEMIYA KLINIK
LABORATOR DIAGNOSTIKASI
Kurbonova Z.Ch., Babadjanova Sh.A.
Toshkent tibbiyot akademiyasi

Nasliy sferotsitar anemiya - gemolitik anemiyalarningpatologik guruhi
bo’lib, splenomegaliya va periferik qonda sferik eritrotsitlar mavjudligi bilan
tavsiflangan kasallikdir. Kasallik Yevropaning turli mamlakatlarida keng targalgan
(1:2500). Yaponiya va Afrika mamlakatlarida kamroq targalgan. Kasallik oilaviy
Xususiyatga ega, dominant tarzda nasldan naslga beriladi, eritrotsitlar
sitoskeletining membrana ogsillarini kodlovchi genlardagi mutatsiyalar natijasida
yuzaga keladi.

Eritrositlarning sitoskeletal ogsillaridagi anomaliya turi har xil bo’lishi
mumkin: spektrin va ankerin anomaliyalari tez-tez uchraydi, kamrog -ogsil
anomaliyalari 4.1. Nasliy sferositar anemiya bilandeyarli barcha bemorlarda
spektrning  yetishmovchiligi mavjud va uning yetishmovchiligi darajasi
gemolizning og’irligi bilan bevosita bog’liq. O’zgartirilgan eritrotsitlarda kaliy
tuzlari, adenozin trifosfat, bir gator fermentlar. Eritrositlar eng kichik tomirlar
tizimida aylanayotganda shakli va hajmini o’zgartirish gobiliyatini yo’qotadi.
Bunday qattig hujayralar talogda saqlanadi va yo’q gilinadi. Bemorlarda
splenomegaliya rivojlanadi. Eritrositlarning umr ko’rish muddati 120 dan 12-14
kungacha kamayadi. Bu suyak ko’migining eritroid gator ishini kompensatsion
kuchaytirishni talab giladi.

Nasliy  sferositar anemiyaning  yetakchi  ko’rinishlari  -sariglik,
splenomegaliyava anemiya. Teri va skleraning ikterik rangi ko’pincha gipotermiya,
homiladorlik, jismoniy faollikni oshirish, hissiy stress kabi qo’zg’atuvchi omillar
ta’siri ostida namoyon bo’ladi. Odatda gemolizning kuchayishi sodir bo’ladi.

Yosh bemorlardajismoniy rivojlanishda kechikish bo’lishi mumkin.
Gematopoezning kompensatsion imkoniyatlari kamayishi va anemiya rivojlanishi
bilan bemorlarda anemiya sindromining tegishli shikoyatlari va ko’rinishlari paydo
bo’ladi.

Splenomegaliya taloqdagi gizil gon hujayralarining gemolizining kuchayishi
uning giperplaziyasiga olib kelishi tufayli rivojlanadi. Nasliy sferotsitozli
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anemiyada jigar kamroq darajada kattalashadi. Nasliy sferotsitar anemiya bilan
og’rigan ba’zi bemorlarda aplastik kriz rivojlanishi mumkin.

Nasliy sferotsitar anemiyada qgon rasmi mikrosferotsitoz, retikulotsitoz
mavjudligi va eritrotsitlarning osmotik garshiligining pasayishi bilan tavsiflanadi.

Minimal gemoliz deb ataladigan gemolizning boshlanishi natriy xlorid
kontsentratsiyasi 0,60-0,70 (0,48 normal), oxiri (maksimal gemoliz) 0,40 (0,32
normal) da sodir bo’ladi. Gemolitik kriz davrida retikulotsitoz yuzaga keladi, bu
ba’zan 50% dan oshadi, periferik gonda ko’p migdorda normoblastlar paydo
bo’ladi. Bu davrda neytrofil leykotsitoz rivojlanishi mumkin. Aplastik kriz
holatlarida gemoglobin va eritrotsitlar darajasining keskin pasayishi kuzatiladi,
retikulotsitopeniya paydo bo’ladi.

Nasliy sferotsitar anemiya mezonlari: periferik qonda mikrosferotsitlar
mavjudligi, kasallikning oilaviy tarixi, yaqin qarindoshlarda kasallikning
mavjudligi, eritrotsitlarning osmotik garshiligining pasayishi, hujayra ichidagi
gemoliz bilan kechadigan gemolitik anemiya.

Nasliy sferotsitar anemiya uchun xos be’lgan laborator belgilar:

1. Periferik qonda: eritrosit va gemoglobin kamayishi, eritrositlar
giperxromiyasi, eritrotsitlar eritrositlar diametri kichrayadi, retikulositlar oshadi,
mikrosferositozda kichik 5-6 mkm, giperxrom eritrositlar paydo bo’ladi, gon
zardobida bog’lanmagan bilirubinning ko’payishi, qon zardobida temir
miqgdorining oshishi.

Gemolitik krizda: ko’p miqgdorda yetilmagan yadroli normotsitlar paydo
bo’ladi, retikulositlar migdori 30% dan oshadi.

2. Mielogrammada normoblastik turdagi qon vyaratish, eritroid gator
giperplaziyasi kuzatiladi.

Nasliy sferotsitar anemiya bilan og’rigan bemorlarni tekshirish rejasi.

Majburiy diapazondagi tibbiy xizmatlar ro’yxati:

- umumiy amaliyot shifokorini birlamchi gabuli (ko’rik, konsultatsiya);

- umumiy gon tahlili, shu jumladan trombotsitlar va retikulotsitlarni
o’rganish;

- gondagi umumiy bilirubin darajasini aniglash;

- gonda erkin va bog’langan bilirubin darajasini aniglash;

- EChHT ni aniglash;

- bilvosita antiglobulin testi (Kumbs testi);

- bevosita antiglobulin testi (bevositaKumbs testi).

Majburiy diapazondagi ma’lumeotlar yetarli bo’lmaganda yoki
davolanishning samarasi yetarli bo’Imagan taqdirda qo’llaniladigan tibbiy
xizmatlarning qo’shimcha turlari ro’yxati

(bir qator testlar ixtisoslashtirilgan gematologik shifoxonada o’tkaziladi).

- gizil suyak ko’migi surutmasini sitologik tekshirish (qgizil suyak
ko’migi formulasini hisoblash);

- o’rogsimon hujayrali eritrotsitlarni aniglash uchun gipoksik test;

- gon plazmasidagi erkin gemoglobin darajasini aniqlash;

- eritrotsit gemolizatida glyukoza-6-fosfatdegidrogenaza darajasini

aniglash;
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- gondagi AST darajasini aniqlash;

- gondagi ALT darajasini aniglash;

- gondagi y-glutamiltransferaza darajasini aniqlash;

- gondagi ishqoriy fosfataza darajasini aniglash;

- eritrotsitlarning osmotik garshiligini o’rganish;

- eritrotsitlarning kislotaga chidamliligini o’rganish;

- asosiy gon guruhlarini aniglash (A, B, 0);

- Rh-mansubligini aniglash;

- irsiy gemoglobin uchun oilaviy tekshiruvlar (HbS, HbCva boshq.);

- agregat-gemagglyutinatsiya testi;

- zardobdagi termal gemolizinlarni aniglash;

- gonda sovuqgga garshi antitellarni aniglash;

- gondagi ikki fazali gemolizinlarni aniglash.

Nasliy sferotsitar anemiyada umumiy qon tekshiruviga misol:
gemoglobin - 60 g/l; eritrotsitlar - 2,0x10*? /I; rang ko‘rsatkichi 0,9, gematokrit
28%; eritrositlar hajmi (MCV) 54 fl, eritrositdagi gemoglobin migdori (MCH) -
30 pg; leykotsitlar-7,8x10%1; leykotsitlar formula normal; trombotsitlar —
285x1091, retikulotsitlar - 26%, EChT-15 mm/soat. Poykilositoz mikrosferositoz
56%, giperxromiya.
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