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I'naBHbI pegakrop:

Tamken6aeBa JaeoHopa HermaToBHa
O00KMOP MEOUYUHCKUX HAYK, npodeccop, 3asedyiowas Kagedpoti enymperHux 6onesnetl u kapouonozuu Ne2 Camapkanockozo
T'ocyoapcmeennoeo meouyunckozo ynusepcumema, npedceoamensv Accoyuayuu mepanesmos Camaprxanockoti obracmu.
https://orcid.org/0000-0001-5705-4972
|

3amecTUTEIb IJIABHOTO peaakropa:

Xaii0yauna 3apuna PycianoBHa
00KMOP MEOUYUHCKUX HAYK, PYKOBOOUMENLb OMOeNd OUOXUMUU € 2PYNNOL MUKPOOUOLO2UU
I'Y «PCHIIMLIX um. axao. B. Baxuoosay https://orcid.org/0000-0002-9942-2910

YNEHDI PESAKLUOHHOM KONMETM:

Aassu Anuc JlroTdyniaeBny Puzaes Kacyp AnumakaHnoBu4
axademuk AH PY3, 0okmop meouyunckux O00KMOPp MeOUYUHCKUX HAVK, npogeccop, Pekmop
nayx, npogeccop, Ilpedcedamensy Accoyuayuu Camapranockozo 20cyo0apcmeenio20 MeouyuHcKo2o
Tepanesmos Y36exucmana, Cogemnux oupekmopa yuugepcumema, https://orcid.org/0000-0001-5468-9403
Pecnybnuxanckozo cneyuaiusuposanHo20 HayuHo-

NpaKmu4ecko2o yenmpa mepanuu u MeOUYyuHCKou 3usayanaes Llyxpar XynoiidepaneBuyu
peabunumayuu (Tawxenm) 00KMOP MEOUYUHCKUX HAYK, Npodeccop, nepablil

https://orcid.org/0000-0002-0933-4993 samecmumens QUpekmopa no akademuueckoii

Oesmenvrocmu Camapkanockozo guauana
Mesicoynapoonoeo Yuusepcumema Kumé 6 Tawkenme

https://orcid.org/0000-0002-9309-3933

Boxepus Jleo AHTOHOBHY

axkademukx PAH, 0okmop meduyunckux

Hayk, npogeccop, Ilpesudenm nayunozo yenmpa
cepoeuno-cocyoucmoii xupypeuu um. A.H. bakynesa

(Mocxea), https:/forcid.org/0000-0002-6180-2619 Hxan Koak

Ipogheccop, npedcedamenv Cosema Egponetickoco

Kyp6anos PapmanGek JaB1eToBH obujecmea Kapouoio208 no UHCYIbMY, PYKOBOOUMeEb

axademuk AH PY3, 0okmop meouyunckux nayx, npogecop, CheyuanusUpoSaHHotl KapoOuono2uil, 3a6e0yioujutl
Cosemnuk oupexmopa Pecnyonuxancko2o cheyuanusupo8anHo2o omoenenuem Kapouono2uu, Kapouo- u mopaKaibHol
HAYYHO-NPAKMUYECKO20 MEOUYUHCKO20 YeHMPa KapOUuoio2uu Xupypeuu, KOHCyibmanm-kapouonoe, 6onvnuya I nenguno,
(Tawxenm), https://orcid.org/0000-0001-7309-2071 Jlecmep (Benuxobpumanus)
lIkasieB Anexceii EBrenbeBuy Cepruo Bepaapauuu
A.M.H, npogeccop, pekrop DesepanbHOro rocyjapeTBeHHOro Tpogheccop knunuyeckol OGUOXUMUU U KIUHUYECKOU
OI0/KETHOTO 00Pa30BaTEIBHOTO YIPEXKACHHUS BBICIIIETO MOLEKYNAPHOI Buono2ul, 21AGHbLTL 6PAY OMOe
o0pasosanus «VbieBckas rocy1apCTBEHHAs MEUIMHCKAs nabopamopuoil meouyunvl, bonvHuya Ynusepcumema Top
akageMus»» MUHHCTepCTBa 34paBooXpaHeHus Poccuiickoit Bepeama (Pum, Hmaius)

Denepanuu

JIusepko Upuna Biragumuposna

O00KMOP MEOUYUHCKUX HAYK, npogeccop,

3amecmumens oupexmopa no nayke Pecnybnuxanckozo
CReyuanu3upo8aHHo20 HayuHO-NPAKMU4ECcKo20

Michal Tendera

npogheccop xagedpuvl kapouonocuu Bepxnecunesckoeo
Kapouonozauueckoeo yenmpa, Cune3cKuii MeouyuHcKul
ynugepcumem ¢ Kamosuye, [lonvwa (Tlonvwa)

https://orcid.org/0000-0002-0812-6113 MEOUYUHCKO20 YeHmMPa hmusuampuu u ny1oMOHOI0UU
Pecnybnuxu Y36exucman (Tawxenm)
IMokymanos Eprenuii AHATOIbEBIY https://orcid.org/0000-0003-0059-9183
O00KMOP MEOUYUHCKUX HAVK, npogeccop,
3amecmument 2eHepaIbHO20 OUPEKMOopa no Ilyplco Bﬂa}lnan BﬂKTOPOBﬂ‘I
HayKe u pazeumuio cemu KiuHuk «L{enmp noewix 00KMOp MeOUYUHCKUX HayK, npogeccop Ilepsozo
Mmeouyunckux mexwonozuity (LHHMT), (Hosocubupck), Mockosckoeo 2ocydapcmeenHo2o MeOUYUHCKO20
https://orcid.org/0000-0002-2560-5167 ynusepcumema um. U.M. Ceuenosa (Mockesa)

https://orcid.org/0000-0001-8040-3704

3ydapos Mup:xamon MupymapoBu4
O00KMOP MEOUYUHCKUX HAVK, NPOdeccop, pyKosooumeb TpurysioBa Panca XycannoBna
omoena I y «PCHIIMLX um. axkao. B. Baxuooea» JIOKMOP MEOUYUHCKUX HAYK, PYKOBOOUMENb
https://orcid.org/0000-0003-4822-3193 1abopamopu npesenmuenoii kapouorout,
8e0VIULl HAYUHBLIL COMPYOHUK 1abopamopuu
UBC u amepockneposa. Pecnybnuxanckuil
cneyuanu3upoSaHHuIl HayYHO-NPaAKMUYecKull
Meouyunckul yenmp kapouonozuu (Tawxenm)
ORCID- 0000-0003-4339-0670

AxkunnoB XaduoyJia ArayniaeBuq

00KMOPp MeOUYUHCKUX HayK, npogheccop, Jupexmop
Llenmpa pazeumus npogeccuonanvhoil kearugurayuu
Meouyunckux pabomuuxos (Tawxenm)

Hacuposa 3apuna Ax6apoBHa

DSc, ooyenm rkagpedpor nympennux 6oaezneil u Kapouorouu TypaeB ®epy3 Parxy1aeBu4
Ne2 Camapranockozo I'ocyoapcmeennoz2o Meouyunckozo 00KMOP MEOUYUHCKUX HAYK,
ynusepcumema (omeemcmeennviii cekpemaps) ORCID: 0000- Jlupexmop Pecnybnukanckozo cneyuanusuposaHHo2o
0002-8722-0393 (omeemcmeennulii cekpemaps) HAYuHO-NPAKMU4eckKo20 MeOUYUHcKo20 yenmpa

andokpunonozuu umenu axademuxa FO.I'. Typakynosa
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Bosh muharrir:

Tashkenbayeva Eleonora Negmatovna
tibbiyot fanlari doktori,professor, Samargand davlat tibbiyot universiteti 2-sonli ichki kasalliklar va kardiologiya
kafedrasi mudiri, Samargand viloyati vrachlar uyushmasi raisi
https://orsid.org/0000-0001-5705-4972
__________________________________________________________________________________________________________________________________________________|
Bosh muharrir o'rinbosari:

Xaibulina Zarina Ruslanovna
tibbiyot fanlari doktori, “akad V. Vohidov nomidagi RIJM davlat institutining mikrobiologiya guruhi
bilan biokimyo kafedrasi mudiri’” https://orcid.org/0000-0002-9942-2910

TAHRIRIYAT AZOLARI:

Alyavi Anis Lyutfullayevich Rizayev Jasur Alimjanovich
O'zbekiston Respublikasi Fanlar akademiyasining tibbiyot fanlari doktori, professor,
akademigi, tibbiyot fanlari doktori, professor, Samargand davlat tibbiyot universiteti rektori
O"zbekiston Terapevtlar uyushmasi raisi, Respublika https://orcid.org/0000-0001-5468-9403
ixtisoslashtirilgan ilmiy va amaliy tibbiy terapiya markazi

va tibbiy reabilitatsiya direktori maslahatchisi Ziyadullayev Shuxrat Xudoyberdiyevich

(Toshkent), https://orcid.org/0000-0002-0933-4993 tibbiyot fanlari doktori, professor, Toshkent shahridagi Kimyo

xalgaro universitetining Samargand filiali direktorining

Bockeria Leo Antonovich akademik faoliyat bo‘yicha birinchi o‘rinbosari (Toshkent)

Rossiya fanlar akademiyasining akademigi,

tibbiyot fanlari doktori, professor, A.N. Bakuleva https://orcid.org/0000-0002-9309-3933
nomidagi yurak-gon tomir jarrohligi ilmiy markazi
prezidenti (Moskva) Jan Kovak
https://orcid.org/0000-0002-6180-2619 Yevropa kardiologiya jamiyati insult kengashi raisi,
2017 yildan buyon ixtisoslashtirilgan kardiologiya
Kurbanov Ravshanbek Davlatovich kafedrasi rahbari, kardiologiya, yurak va torakal jarrohlik
O'zbekiston Respublikasi Fanlar akademiyasining kafedrasi mudiri, maslahatchi kardiolog Glenfild
akademigi, tibbiyot fanlari doktori, professor, kasalxonasi, Lester (Buyuk Britaniya)

Respublika ixtisoslashtirilgan kardiologiya
ilmiy-amaliy tibbiyot markazining direktor

maslahatchisi (Toshkent) Sergio Bernardini

https://orcid.org/0000-0001-7309-2071 Klinik biokimyo va I_(IiniI§ m_olekylyar bjologiya po'yicha
professor - Laboratoriya tibbiyoti bo'limi bosh shifokori —
Shklyaev Aleksey Evgenievich Tor Vergata universiteti kasalxonasi (Rim-Italiya)
Tibbiyot fanlari doktori, professor, Rossiya
Federatsiyasi Sog'ligni saglash vazirligining Liverko Irina Vladimirovna
"Izhevsk davlat tibbiyot akademiyasi" Federal tibbiyot fanlari doktori, professor,
davlat byudjeti oliy ta'lim muassasasi rektori Respublika ixtisoslashtirilgan ftiziologiya
. va pulmonologiya ilmiy-amaliy tibbiyot
Mixal Tendera markazining ilmiy ishlar bo'yicha

Katovitsadagi Sileziya Tibbiyot Universiteti,
Yuqori Sileziya Kardiologiya Markazi
kardiologiya kafedrasi professori (Polsha)
https://orcid.org/0000-0002-0812-6113

direktor o'rinbosari (Toshkent)
https://orcid.org/0000-0003-0059-9183

Surko Vladimir Viktorovich

Pokushalov Evgeniy Anatolevich tibbiyot fanlar doktori, professori
tibbiyot fanlari doktori, professor, "Yangi I.M. Sechenov nomidagi Birinchi Moskva
tibbiy texnologiyalar markazi" (YTTM) Davlat tibbiyot universiteti (Moskva)
klinik tarmog'ining ilmiy ishlar va rivojlanish https://orcid.org/0000-0001-8040-3704
bo'yicha bosh direktorining o'rinbosari

(Novosibirsk) https://orcid.org/0000-0002-2560-5167 Trigulova Raisa Xusainovna

Tibbiyot fanlari doktori, Profilaktik
kardiologiya laboratoriyasi mudiri,
YulK va ateroskleroz laboratoriyasining
yetakchi ilmiy xodimi. Respublika

Zufarov Mirjamol Mirumarovich
tibbiyot fanlari doktori, professor,
"akad V. Vohidov nomidagi RIJM
davlat muassasasi" bo'limi boshlig'i"

https://orcid.org/0000-0003-4822-3193 __ ixtisoslashtirilgan kardiologiya
ilmiy-amaliy tibbiyot markazi (Toshkent)
Akilov Xabibulla Ataullayevich ORCID- 0000-0003-4339-0670
tibbiyot fanlari doktori, professor, Tibbyot
xodimlarining kasbiy malakasini oshirish Turayev Feruz Fatxullayevich
markazi direktori (Toshkent) tibbiyot fanlari doktori, akademik
) ) Y.X.To‘raqulov nomidagi Respublika
Nasirova Zarina Akbarovna o , ixtisoslashtirilgan endokrinologiya ilmiy
Samargand davlat tibbiyot universiteti 2-sonli ichki kasalliklar

A - ; - amaliy tibbiyot markazi direktori
va kardiologiya kafedrasi dotsenti, DSc (mas'ul kotib) ORCID: . ; i _ _
0000-0002-8722-0393 (mas"ul Kotib) https://orcid.org/0000-0002-1321-4732
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Alyavi Anis Lutfullaevich Rizaev Jasur Alimjanovich
Academician of the Academy of Sciences Doctor of Medical Sciences, Professor, Rector
of the Republic of Uzbekistan, Doctor of Medical of the Samarkand State Medical University
Sciences, Professor, Chairman of the Association https://orcid.org/0000-0001-5468-9403
of Physicians of Uzbekistan, Advisor to the Director
of the Republican Specialized Scientific - Practical Ziyadullaev Shuhrat Khudoyberdievich
Center of Therapy and Medical Rehabilitation (Tashkent) Doctor of Medical Sciences, Professor, Deputy Director for Scientific
https://orcid.org/0000-0002-0933-4993 Doctor of Medical Sciences, Professor, First Deputy Director for
Academic Affairs of the Samarkand branch of Kimyo International
Bockeria Leo Antonovich University in Tashkent https://orcid.org/0000-0002-9309-3933
Academician of the Russian Academy of Sciences,
Doctor of Medical Sciences, Professor, President Jan Kovac
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named after A.N. Bakuleva (Moscow) Council for Stroke, Lead of Specialised Cardiology, Head of
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Kurbanov Ravshanbek Davletovich
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Michal Tendera Zufarov Mirjamol Mirumarovich
Professor of the Department of Cardiology, Doctor of Medical Sciences, Professor, Head
Upper Silesian Cardiology Center, Silesian of the Department of the State Institution “RSNPMTSH
Medical University in Katowice, Poland (Poland) named after acad. V. Vakhidov"
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AiumoB lounép AnBapoBuY
OOKIMOP MeOUYUHCKUX HAYK, OUPEKMOp
Pecnybnuxanckozo HayuHo2o yeHmpa
9KCMPEHHOU MEOUYUHCKOU NOMOWU

AdnynnaeB Akbap XataMoBuY
OOKIMOP MeOUYUHCKUX HAYK, 2NABHbL
HayuHwlll compyoHuk Pecnybonuxanckozo
CReYUAnU3UPOBAHHOZ0 HAYUHO-
NPAKMULECcKo20 YeHmpa MeOUYUHCKou
mepanuu u peaburumayui
https://orcid.org/0000-0002-1766-4458

Ara6aosin Upuna PyGenoBHa
KaHOuoam MeOuyuUHCKUX Hayk, OOYeHm,
3asedyiowas kageopoti mepanuu IO,
Camapranockozo I ocydapcmeentozo
MEOUYUHCKO20 UHCIUMYMA

Anunesa Huropa PycramoBna

OOKIMOP MeOUYUHCKUX HAVK, 3a6e0Vioudsl
kagedpoii I'ocnumansroti neduampuu Nel
€ OCHO8AMU HEMPAOUYUOHHOU MEOUYUHbL
TawlIMU

HcmaunnoBa Anosat AGa1ypaxuMoBHA
O00KMOP MEOUYUHCKUX HAYK, npogeccop,
3a6edyrowas 1abopamopueit
@yHnoamenmansHol UMMYHOIO2UU
HHemumyma uMmMyHON02UU 2EHOMUKU
uenogexa AH PY3

Kamanos 3aiinutaun CaiipyranHoBua
O00KMOP MEOUYUHCKUX HAYK, npogeccop,
3a6edyrowutl 1abopamopuetl
ummyHopezynayuu Hnemumyma
UMMYHONO2UU U 2EHOMUKU

yenosexa AH PY3

KaiomoB Yayroexk KapumoBuu

O00KMOP MEOUYUHCKUX HAYK, npogeccop,
3a6edyiowuil Kageopoil 6HympeHHuUx
bonesHell u menemeouyunsl Llenmpa
paseumusi npopeccuoHanbHoll
Keanuurayuu MeOUYUHCKUX pabomHuKos

Xycunona Llloupa AxbapoBHa
Kanoudam Gunocoghckux Hayk, ooyenm,
3aeedyiowas kagedpoil obuetl npakmuxu,
cemetinoil meouyunwvt OI70
Camapranockozo I ocydapcmeentozo
MEOUYUHCKO20 UHCIMUMYMaA

Mloauxynosa I'ysanaom 3ukpusieBHa
0.M.H., npogheccop, 3a6edyrouas
Kagedpoil enympennux 6onesnei No 3
Camapranockozo I ocydapcmeentozo
Meouyuncxoeo Uncmumyma
(Camaprano)
https://orcid.org/0000-0003-2679-1296

Doniyorova Farangisbonu Alisher qizi
Toshkent Davlat tibbiyot universiteti
nevrologiya va xalq tabobati kafedrasi
dotsenti, DSc.
https://orcid.org/0009-0004-4140-4797

Alimov Doniyor Anvarovich
tibbiyot fanlari doktori, Respublika
shoshilinch tibbiy yordam ilmiy
markazi direktori (Toshkent)

Abdullayev Akbar Xatamovich
tibbiyot fanlari doktori, O'zbekiston
Respublikasi Sog'ligni saglash
vazirligining "Respublika
ixtisoslashtirilgan terapiya va tibbiy
reabilitatsiya ilmiy-amaliy
tibbiyot markazi" davlat
muassasasi bosh ilmiy xodimi
https://orcid.org/0000-0002-1766-4458

Agababyan Irina Rubenovna
tibbiyot fanlari nomzodi, dotsent,
DKTF, terapiya kafedrasi mudiri,

Samargand davlat tibbiyot instituti

Alieva Nigora Rustamovna
tibbiyot fanlari doktori, 1-sonli
gospital pediatriya kafedrasi mudiri,
ToshPTI

Ismoilova Adolat Abduraximovna
tibbiyot fanlari doktori, professor,
O'zbekiston Respublikasi Fanlar
akademiyasining Odam genomikasi
immunologiyasi institutining
fundamental immunologiya
laboratoriyasining mudiri

Kamalov Zaynitdin Sayfutdinovich
tibbiyot fanlari doktori, professor,
O'zbekiston Respublikasi Fanlar
akademiyasining Immunologiya va
inson genomikasi institutining
Immunogenetika laboratoriyasi mudiri

Qayumov Ulug'bek Karimovich
tibbiyot fanlari doktori, professor,
Tibbyot xodimlarining kasbiy
malakasini oshirish markazi, ichki
kasalliklar va teletibbiyot kafedrasi
mudiri (Toshkent)

Xusinova Shoira Akbarovna
tibbiyot fanlari nomzodi, dotsent,
Samargand davlat tibbiyot instituti
DKTF Umumiy amaliyot va oilaviy
tibbiyot kafedrasi mudiri (Samargand)

Shodiqulova Gulandom Zikriyaevna
tibbiyot fanlari doktori, professor,
Samargand davlat tibbiyot instituti 3-
ichki kasalliklar kafedrasi mudiri
(Samargand)
https://orcid.org/0000-0003-2679-1296

Jouusipopa @apanrucoony Anuuiep
KH3bI
doyenm Kagheopwl HeeposocuU u
Hapoowotl meduyurvl Tawkenmckozo
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POJIb AKTUBHOCTU CUCTEMbI KOMILIEMEHTA B ®OPMUPOBAHUU CUCTEMHOM KPACHOM BOJTYAHKHA
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AHHOTALUA

CucremHas kpacHas BomaHka (CKB) — 310 MHOrogakTopHOE ayTOMMMYHHOE 3a00JI€BaHIe, PA3BUBAIOIICECS O] BIUSHAEM IeHETHUCCKHIX,
MMMYHOJIOTHYECKHX U BHEIIHUX (haKTOPOB, B OCHOBE KOTOPOTO JIGKAT 00pa30BaHUE ayTOAHTUTEN, HAKOIUICHHE HMMYHHBIX KOMIUICKCOB B TKAaHSIX
U XPOHHYECKHUE BOCIAIUTEIIBHBIE TIPOLIECCH. B X0/1€ 9THX MPOLEeccoB cucTeMa KOMIUIEMEHTA BBICTYNAET KaK BaYKHOE [ATOrCHETHYECKOE 3BEHO.

B 1aHHOM HCCIIE€I0BaHUH MOAPOOHO OCBEIICHBI OCOOCHHOCTH KJIACCHYECKOro, aJbTePHATHBHOIO U JICKTHHOBOI'O MyTEH aKTUBAIL[MH CUCTEMbI
KOMIUIEMEHTA, a TAK)Ke KIIMHUKO-TTa00paTopHoe 3HaUeHHE n3MeHeHnH ypoBHe# koMmoHeHToB C3 u C4. Ha ocHOBe COBpeMEHHBIX HayYHBIX JAHHBIX
MOKAa3aHO, YTO YCHJICHHE aKTHBHOCTH CHCTEMbI KOMILUIEMEHTA NPHBOAUT K aKTHBALMM MMMYHOBOCTIAJIMTENIBHBIX PEAKLUH, 4TO, B CBOIO OYepe/pb,
CIOCOOCTBYET NPOTPECCHPOBAHHUIO TIOBPEKIACHHUS OPraHOB U TKAHEH.

Kpome TOro, paccMOTpeHa IMarHOCTHYECKash 3HAYMMOCTh OLICHKH YPOBHEH KOMIIOHEHTOB KoMIUIeMeHTa y nauueHtoB co CKB, a Taroke ux
pOJIb B ONpENeNICHUH aKTHBHOCTH 3a00JICBaHUsI U TPOTHO3UPOBAHMM €r0 TEYCHHMS. AHAIIM3 COBPEMEHHOW JIMTEPATyphl MOATBEPKIACT TECHYIO
[aTOreHETHYECKYI0 B3aMMOCBI3b MEeX Iy cucTeMoii kommiemenTa 1 CKB, a Takoke yKasbIBaeT Ha MEPCIEKTUBHOCTD U3Y4YEHHUsI JaHHOM CHCTEMBI B
Ka4ecTBE TEParneBTHYCCKONH MHUIIICHH.

KuroueBble ci10Ba: cucTeMHas KpacHas BOJTYaHKa, CHCTEMa KOMIDIEMEHTa, ayroanturena, C3, C4, IMMyHOTIaTOTeHE3
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THE ROLE OF COMPLEMENT SYSTEM ACTIVITY IN THE DEVELOPMENT OF SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS

ANNOTATION

Systemic Lupus Erythematosus (SLE) is a multifactorial autoimmune disease developing under the influence of genetic, immunological, and
environmental factors. It is characterized by the production of autoantibodies, the accumulation of immune complexes in tissues, and chronic
inflammatory processes. Throughout these processes, the complement system serves as a critical pathogenetic link.

This study details the characteristics of the classical, alternative, and lectin pathways of complement system activation, as well as the clinical
and laboratory significance of changes in C3 and C4 component levels. Based on contemporary scientific data, it is shown that increased complement
system activity leads to the activation of immunoinflammatory reactions, which, in turn, contributes to the progression of organ and tissue damage.

Furthermore, the diagnostic significance of assessing complement component levels in patients with SLE is examined, along with their role in
determining disease activity and prognosticating its course. Analysis of current literature confirms a close pathogenetic correlation between the
complement system and SLE, and highlights the potential of the complement system as a promising therapeutic target.

Keywords: systemic lupus erythematosus, complement system, autoantibodies, C3, C4, immunopathogenesis
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KOMPLEMENT TIZIMI FAOLLIGINING TIZIMLI QIZIL YUGURIK SHAKLLANISHIDAGI O‘RNI

ANNOTATSIYA

Tizimli gizil yugurik (TQY) — genetik, immunologik va tashgi omillar ta’sirida rivojlanuvchi, ko‘p tizimli autoimmun kasallik bo‘lib, uning
asosini autoantitanalar hosil bo‘lishi, immun komplekslarning to‘gimalarda to‘planishi va surunkali yallig‘lanish jarayonlari tashkil etadi. Ushbu
jarayonlar kechishida komplement tizimi muhim patogenetik bo‘g‘in bo‘lib ishtirok etadi.

Mazkur tadgigotda komplement tizimining klassik, alternativ va lektinli faollashuv yo‘llarining o‘ziga xos xususiyatlari, shuningdek, C3 va C4
komponentlari darajasidagi o‘zgarishlarning klinik-laborator ahamiyati keng yoritilgan. Komplement tizimi faollashuvining ortishi sababli immun
yallig‘lanish reaksiyalari kuchayib, natijada organ va to‘gimalar zararlanishining ortishiga olib kelishi ilmiy manbalar asosida tahlil gilingan.

Shu bilan birga, TQY bilan kasallangan bemorlarda komponentlar darajasini baholashning diagnostik giymati, kasallik faolligini aniglash va
prognozni belgilashdagi ahamiyati ham ko‘rib chigilgan. Zamonaviy adabiyotlar tahlili komplement tizimi va TQY patogenezi o‘rtasidagi
mustahkam o*zaro bog‘liglikni tasdiglaydi hamda bu tizimni terapevtik nishon sifatida o‘rganish istigbolli yo‘nalish ekanligini ko‘rsatadi.

Kalit so‘zlar: tizimli gizil yugurik, komplement tizimi, autoantitana ogsillari, C3, C4, immunopatogenez.

Tizimli qgizil yuguruk (TQY) - autoimmun revmatik kasallik bo'lib,
uning patogenezi immun regulyatsiya tizimining buzilishi,
autoantitanalarning nazoratsiz giperproduksiyasiga asoslangan bo'lib,
bunda organizmning o'z to'gimalari va ko'plab organlar va tizimlarning
tarkibiy qismlariga ta'sir qgiluvchi surunkali yallig'lanishning
rivojlanishiga olib keladi [17,23]. So'nggi 50 vyil ichida TQYni
o’rganishga  bo'lgan  katta  gizigish  diagnostika  usullarini
takomillashtishga sabab bo’ldi, ammo bemorlarni davolash va
boshgarish giyin muammologicha golmoqgda [6, 8, 16]. Avvalo,
kasallikning noma'lum etiologiyasi, klinik ko'rinishlarining katta
o'zgaruvchanligi, uzog muddatli spontan remissiyalar va kasallikning
tez rivojlanishi adekvat va samarali davolash usullarini ishlab chigishni
giyinlashtiradi [7, 11].

TQY — bu noma’lum etiologiyali sistemli autoimmun kasallik
bo'lib, bu kasallikda organospetsifik antitanalar hujayra yadrolarining
antigenlariga va immun komplekslar hosil bo'lishi ko'p organlarning
to'gimalarida immun vyallig'lanish bilan birga keladi. TQYning
etiologiyasi hali ham noma’lumligicha golmoqda, bu esa diagnostika va
davolashda qgiyinchiliklarni keltirib chigaradi. Genetik moyillik,
gormonal va ekologik sabablar, infektsiyalar kabi turli xil endogen va
eksogen omillarning roli taxmin gilinmoqda.

TQY — bu bog'lovchi to'gima sistemli kasalliklar guruhi ichida eng
ko'p uchraydigan patologiyalardan biridir. 2015 yil ma’lumotlariga
ko'ra, dunyo bo'ylab kasallikning targalishi 100,000 kishi boshiga 3.3-
8.8 ni tashkil etadi. TQY ko'pincha gizlar va yosh ayollar orasida
uchraydi, TQY bemorlarining taxminan 80% — bu ayollar. TQY 5
yoshgacha bo'lgan bolalarda kamdan-kam uchraydi, kasallikning
rivojlanishi 8-9 yoshdan boshlanadi, eng ko'p targalgan yoshi 14-25
yoshdir (o'rtacha boshlanish yoshi 11-12 yosh) [1, 2].

Hujayra o'limi jarayonlarining tartibga solinishi TQYning
patogenezi  uchun  asosiy  omillardan  biridir.  Apoptoz
(«dasturlashtirilgan» hujayra o'limi) hujayra yuzasidagi retseptorlarning
zararlanishi yoki ta'siri bilan boshlanadi. Apoptoz odatda "immunologik
jim" jarayon hisoblanadi, chunki bu hujayra membranalarining
yirtilishisiz va atrofdagi to'gimalarga hujayra ichidagi antigenlarning
chiqarilishisiz sodir bo'ladi [4]. Apoptoz jarayoni hujayra signal
molekulalarini sintezlash va chigarish bilan boshlanadi, bu esa
leykotsitlarning  faollashishini  va o'lgan hujayra tomonidan
migratsiyasini  rag'batlantiradi, va neytrofillarning migratsiyasi
laktoferrin ajralib chigishi orgali tanlab bloklanadi, shu sababli
yallig'lanish jarayoni boshlanmaydi. Keyingi bosgichda fosfatidilserin
signal molekulasi, fagotsitlar tomonidan tan olinadi, bu fagosoma hosil
bo'lishini boshlaydi. Fagotsitoz jarayoni IL10 (interleykin 10) va
to'gima o'sish omili kabi yallig'lanishga olib keladigan tsitokinlarni
ajralib chigishini o'z ichiga oladi [9].

TQY patogenezida apoptoz jarayonlarining buzilishi (organizmdagi
har ganday hujaylarga) va immun hujayralarining ishlab chigarilishiga
bog'lig anomaliya muhim rol o'ynaydi. Odatda potentsial avtoreaktiv
hujayralar apoptozga uchraydi va limfa tugunlarining zardob
markazlaridagi makrofaglar tomonidan yo'q qilinadi, chunki
avtoantigenlar antigen taqdim etuvchi hujayralar tomonidan ifodalab
berilmaydi. Ammo o'lgan limfotsitlarning klirensi buzilganda, yadro
avtoantigenlari zardob markazlarida to'planishi va ba'zi hollarda
avtoreaktiv B-limfotsit klonlarini "go'llab-quvvatlashi" mumkin, ular
mos yordamchi bilan uchrashganda avtoantitanalar ishlab chigarishni
boshlaydi [5].
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RAG1/RAG2 genlaridagi mutatsiyalar  (rekomnbinatsiyani
faollashtiruvchi gen - rekomnbinatsiyani faollashtiruvchi gen) birinchi
darajali immun tanqisligi va avtoimmun kasallik belgilari bo'lgan turli
bemorlar guruhida tavsiflangan. RAG ogsillari B-limfotsitlarning pishib
yetilish vagtida yengil zanjirlar retseptorlarini sintezlashda ikkilamchi
DNK rekomnbinatsiyasini rag'batlantiradi. Bu bir vaqtda antigen-
spezifik retseptorlarning xilma-xilligini oshiradi va avtoreaktiv
hujaylarning miqdorini  kamaytiradi. RAG1/RAG2 genlarining
gomozigot mutatsiyalari og'ir kombinatsiyalangan immun tangisligi
bilan bog'lig, va TQY bilan bemorda RAG2 mutatsiyasining geterozigot
varianti tavsiflangan. Uning yuqori titrlari maxsus antitanalar,
anamnezida eroziv artrit, volchanko nefriti va takrorlanuvchi
infektsiyalar mavjud [11].

Gen mutatsiyasidan kelib chiqgan prolidaza yetishmovchiligi
bo'lgan bemorlarda TQY bilan kasallanishning ko'payishi. Prolidaza -
C-terminal holatida prolin yoki gidroksiprolinni o'z ichiga olgan
endogen va ekzogen dipeptidlarni parchalaydigan ferment; Prolidaza
kollagen  almashinuvida muhim rol  o'ynaydi. Prolidaza
yetishmovchiligining patogenezi to'liq tushunilmagan namoyon bo'ladi:
yuz dismorfofobi, agliy zaiflik, teri toshmasi va oshqozon yarasi,
anemiya,  splenomegali,  takroriy infektsiyalar; Prolidaza
yetishmovchiligi bo'lgan bemorlarda TQY bilan kasallanish darajasi
taxminan 13% ni tashkil giladi. Ushbu ikki holat o'rtasidagi patogenetik
bog'liglik anig emas. Awvtoagressiya ogsillarning hujayra ichidagi
ortigcha to'planishi, shuningdek, tomirlar almashinuvi bilan bog'liq
bo'lgan kollagen tarkibidagi o'zgarishlar tufayli yuzaga kelishi mumkin
deb taxmin gilinadi. Patogenez ko'p miqgdorda prolinni o'z ichiga olgan
komplement C1 fraktsiyasining ishtirokini ham o'z ichiga olishi
mumkin [12].

Monogen gizil yuguruk nefritiga o'xshash ko'plab kasalliklarning
patogenezi o'rganilmogda. TQY bilan og'rigan bemorda mumkin
bo'lgan asosiy simptom monogen kasallik bo'lib, u erta bolalik davrida,
aynigsa bemorning erkak jinsi bilan birgalikda boshlanadi. Bundan
tashgari, anamnezdan og'ir oilaviy ahvolga, jumladan, garindoshlar
nikohining mavjudligiga e'tibor berish kerak, bu kasallikni davolashga
garshilik va atipik belgilarni aniglash imkonini beradi[13].

Tizimli gizil yugurukning diagnostik mezonlari.

TQYU diagnostikasi uchun kasallikning boshlanish yoshi
(yosh bemorlar), ayol jinsi katta ahamiyatga ega, qo‘zg‘atuvchi omillar
bilan munosabatlar (insolyatsiya, homiladorlik, tug‘ish). Puxta anamnez
ma’lumotlarini o‘rganish uning ahamiyatini yo‘qotmaydi. TQYU ning
ishonchli tashxisi bo‘lgan bemorlarning hayot tarixi, ingliz revmatologi
G. Xyuz anamnezda bir gator alomatlar mavjudligiga e’tibor garatdi,
ularning chastotasi sog‘lom odamlarda sezilarli darajada oshdi. Bu
o‘smirlar o‘sish harakat, tez-tez migren, tonzillit va faringit deb
atalmish kiritilgan; tendinit, agar va klostrofobiya, sulfanilamid
preparatlariga allergik reaksiyalar va hasharotlar chagishi uchun og‘ir
reaksiyalar, homilaning takroriy yo‘qolishi va hayzdan oldingi
alevlenmeler (artrit, subfebrilitet, bosh og‘rig‘i), qurugq og‘iz va
ko‘zlar[21]. Ko‘pincha kasallikning rivojlanishi uzog davom yetdi oldin
laboratoriya  kasalliklari ~ (limfopeniya, oddiy CRO darajasida
tezlashtirilgan ECHT, pasayish komplementning C4 komponenti
darajasida).

TQYU diagnostikasi klinik ko‘rinish, laboratoriya va instrumental
ma’lumotlar asosida belgilanadi Amerika revmatologiya kollejining
tasniflash mezonlariga muvofiq tadgiqot usullari  [3]. Ishonchli
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tashxisni tekshirish uchun TQYU mavjudligini talab 4 yoki undan ko‘p
11 mezonlar. Ammo shuni hisobga olish kerakki, acrning diagnostika
mezonlari klinik amaliyot uchun emas, balki ilmiy tadgiqotlar uchun
ishlab chigilgan, shuning uchun ular TQYU ning yengil va dastlabki
bosgichlari bo‘lgan bemorlarda aniglashda yyetarlicha sezgir emas.
TQYU bir yoki ikkita alomat bilan boshlanishi mumkin, ammo
kasallikning batafsil tasviri ko‘plab organlarning shikastlanishi bilan
tavsiflanadi. TQYU ning 0‘ziga xos xususiyati bu turli xil belgilarning
aniq o‘zgaruvchanligi bemorlar va bir xil bemorda turli vaqtlarda
kechishi.

Tizimli gizil yugurik kasalligi laborator- diagnostik tekshiruv

usullari.

TQY diagnostikasi uchun kasallikning boshlanishi yoshi (yosh
bemorlar), ayol jinsi va qo'zg‘atuvchi omillar (insolatsiya, homiladorlik,
tug'ish) bilan bog'ligligi katta ahamiyatga ega. To'liq tarixni tekshirish
muhim bo'lib golmoqda. TQY aniq tashxisi bo'lgan bemorlarning hayot
tarixi, ingliz revmatologi G. Xyuz anamnezda bir gator alomatlar
mavjudligiga e'tibor garatdi, ularning chastotasi sog'lom odamlarda
sezilarli darajada oshdi. Bu o'smirlarda ko'pincha deb atalmish o'sish
harakati, migren, tonzillit va faringit jalb gilingan; tendinit, agar- va
klaustrofobiya, sulfa preparatlariga allergik reaktsiyalar va hasharotlar
chagishidan og'ir reaktsiyalar, takroriy abort va hayzdan oldingi davrda
kasallikning kuchayishi (artrit, past darajadagi isitma, bosh og'rig'i),
qurug og'iz va ko'zlar [21]. Ko'pincha kasallikning rivojlanishi
laboratoriya kasalliklaridan ancha oldin sodir bo'lgan (limfopeniya,
normal FRO darajasida ECHTning tezlashishi, komplementning C4
komponenti darajasining pasayishi).

TQY diagnostikasi klinik ko'rinish, laboratoriya va instrumental
ma'lumotlar asosida Amerika revmatologiya kollejining tadgigot
usullarini tasniflash mezonlariga muvofiq belgilanadi [3]. Ishonchli
tashxisni tekshirish uchun 4 yoki 11 dan ortiq mezonlarga muvofig TQY
mavjudligi kerak. Shu bilan birga, ACR diagnostik mezonlari klinik
amaliyot uchun emas, balki tadgigot uchun ishlab chigilganligini
hisobga olish kerak, shuning uchun ular TQYning yengil va erta
bosgichlari bo'lgan bemorlarni aniglash uchun yetarlicha sezgir emas.
TQY bir yoki ikkita alomat bilan boshlanishi mumkin, ammo
kasallikning to'liq tasviri ko'plab organlarning shikastlanishi bilan
tavsiflanadi. TQY ning o'ziga xos xususiyati turli bemorlarda va bir
bemorda turli vagtlarda turli  xil simptomlarning  aniq
o'zgaruvchanligidir.

Tizimli gizil yugurukni o'rganish uchun laboratoriya
diagnostika usullari.

Antinuklear omil (ANF) TQY bilan og'rigan barcha bemorlar
uchun tavsiya etiladi. ANF uchun ijobiy test TQY uchun tasniflash
mezonlariga kiritilgan, ammo u TQY uchun xos emas va ko'pincha
boshga revmatik va revmatik bo'lImagan kasalliklari bo'lgan bemorlarda
ijobiy bo'ladi [12] (dalil darajasi: 3). Antinuklear omil bemorlarning 95
foizida aniglanadi, chunki u boshga revmatik va revmatik bo'lmagan
kasalliklarda ko'pincha ijobiydir. Tashxis qo'yish uchun TQYga shubha
gilingan barcha bemorlarga TQY mezonlari [13] (dalillar darajasi: 5)
bo'yicha sm antigeniga antitanalarni tekshirish tavsiya etiladi. Sm
antigen-musbat antitanalar TQY uchun juda xosdir. TQY 20-50%
bemorlarda Sm antigeniga antitanalar mavjudligi bilan tashxis
go'yilgan.

TQYga shubha gilingan barcha bemorlarga TQY tasniflash
mezonlariga muvofiq Kumbs testi uchun testdan o'tish tavsiya etiladi
(dalil darajasi: 5). TQY Coombs-mushat gemolitik anemiya bilan
tavsiflanadi. Kumbs testi ijobiy bo'lgan bemorlarning fagat 10-15%
gemoliz rivojlanadi, 30-40%.

TQYga shubha gilingan barcha bemorlarga TQY tasnifi
mezonlariga muvofig Wassermann reaktsiyasini sinovdan o'tkazish va
tashxis qo'yish tavsiya etiladi (dalil darajasi: 5).

TQY bilan og'rigan barcha bemorlarga buyrak shikastlanishini
aniglash uchun Shvarts formulasi yordamida glomerulyar filtratsiya
tezligini aniglash tavsiya etiladi [15] (dalillar darajasi: 4). Shvarts
formulasiga ko'ra glomerulyar filtratsiyaning pasayishi buyrak
yetishmovchiligining rivojlanishini ko'rsatadi.

Tizimli gizil yuguruk patogenezida komplement tizimining
ahamiyati.
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20-asrning 70-yillarida monogen TQY ning eng keng targalgan
shakllari komplement komponentlarining konjenital etishmovchiligidan
kelib chiggan kasalliklar bo'lib, birinchi klinik holatlar tasvirlangan;
Hozirgi vaqgtda C1, C2, C4a va C4b komplement tizimining TQY
etishmovchiligining rivojlanishiga genetik moyillik aniglangan.
Ko'pgina bemorlarda kasallik erta bolalik, infektsiyalar tarixi, og'ir teri
buzilishlari va antinuklear omilning yo'gligi bilan tavsiflanadi.

Komplement komponentlarining yetishmasligi turli mexanizmlar
orgali autoimmun jarayonni Kkeltirib chigaradi. Clga, Clgb, Clgs
genlari mutatsiyalari natijasida kelib chiggan Clqg etishmovchiligi
retsessiv irsiy tur bo'lib, eng yuqori penetratsiyaga ega - taxminan 90%
(TQY ning bir nechta patogenezida ishtirok etganligi sababli, C4
etishmovchiligining penetratsiyasi ham yuqori - 75). %, boshga
fraktsiyalar uchun bu ko'rsatkich pastrog: C1 va Clc - 65%, C2 -10%
[13].

Komplement tizimi (C1 va C4 fraktsiyalari) tartibga solish
jarayonlarida ishtirok etadi va ularning etishmovchiligi avtoreaktiv B
limfotsitlarining salbiy tanlanishiga olib keladi [9]. C4 geni
populyatsiyada juda o'zgaruvchan bo'lib, xavf omillarini o'rganish shuni
ko'rsatdiki, "klassik" TQY C4 ning null alleli (nisbatan evropaliklar
orasida keng targalgan) ulardan eng keng targalgani va 4a bilan ko'p
nusxalar himoya giladi [10].

TQYda kompliment tizimini faollashtirish va uning vazifalari

Komplement tizimi va uning mavjudligi hagidagi birinchi fikrlar
Natollaga tegishli. Immunizatsiya gilinmagan yangi gon plazmasi
bakteritsiddir va bu faollik emlashdan mustagil bo'lgan omilga bog'lig,
dedi u. Birog, komplement tizimining keng migyosda o'rganilishi va
ochilishi J. Borden nomi bilan bog'liq. Komplement tizimi
faollashganda, uning tarkibiy gqismlari bir-biri bilan va immun
tizimining boshga elementlari bilan o'zaro ta'sir giladi [12,18].
Komplementni faollashtirishning muqobil, klassik va lektin usullari
mavjud. Mugobil yo'l bir gqator mikroorganizmlar yuzasida
antigenlar(asosan lipopolisaxaridlar) tomonidan 0'z-0'zidan faollashadi
va tug'ma immunitetning tarkibiy gismlaridan biridir. Birog, klassik yo'l
faollashganda, orttirilgan immun tizimining tarkibiy gismlari bo'lgan
antitanalar mikroorganizmlar yuzasida antigenlar bilan bog'lanadi.
Faollashtirish kaskad printsipiga asoslanadi. Har bir komponent keyingi
komponentni unga ta'sir qilish orgali faollashtiradi. Komplement
tizimining ogsillari ham o'z nomenklaturasiga ega. Klassik yo'lning
faollashuvida ishtirok etadigan ogsillar C belgisi bilan belgilanadi va
arab ragamlari bilan ragamlanadi. C1, C2, C3, C4, C5 va boshgalar
ogsillar yoki komponentlar. Ushbu ogsillarning aksariyati odatda qon
plazmasida aylanib yuradigan profermentlardir. Komplement tizimi
faollashganda ular gidrolizga uchraydi va faol shakllarga - fermentlarga
aylanadi. Boshga tomondan, har bir faollashtirilgan omillar navbatdagi
komponentni faollashtiradi [22, 16].

Birinchi beshta to'ldiruvchi ogsilning biologik xususiyatlari amalga
oshirilganda, ular faol faol mahsulotlarga ma'lum bir ketma-ketlikda,
"rejalashtirilgan” faoliyat joyiga bo'linadi. Qismlarning bo'linishi
natijasida hosil bo'lgan komponentlar "a", "b", "c", "d" yoki "e" harflari
bilan kichik harflar bilan belgilanadi va tizimning qolgan gismlari
fermentlar vazifasini bajaradi. Atrofdagi suyuglikka kiradigan
kichikrog gism "a" bilan belgilanadi va molekulaning katta gismi
boshga komponentlar yoki immun kompleksi bilan bog'liq bo'lib goladi,
ba'zi gismi esa "b" (masalan, C3a va C3b) bilan belgilanadi [14,20].

Komplement komponentlarining shakllanishi birinchi navbatda
jigar, suyak iligi va talogda, C1 esa ingichka ichak epiteliysida hosil
bo'ladi. Makrofaglar komplement komponentlarini sintez gilishda rol
o'ynaydi, bu ikki tizim o'rtasidagi yaqgin alogani aks ettiradi. Sintez
yuqori tezlikda sodir bo'ladi (masalan, C3 soatiga 0,5-1 mg protein/kg
tana vaznida sintezlanadi) [15].

Komplement tizimi organizmning immunitetini himoya qilishning
eng muhim omili bo'lib, quyidagi funktsiyalarni bajaradi: yallig'lanish
reaktsiyalarini kuchaytirish, fagotsitozni faollashtirish, fagotsitlarning
xemotaksisda ishtirok etishi, immun komplekslarni yo'q gilish, patogen
mikroorganizmlarni bevosita yo'q qilish, antitanalar ishlab chigarishda
ishtirok etish. .

Komplement bilan o'zaro ta'sir giluvchi ogsillar tizimi. Odatda
komplement komponentlari faol emas. Komplementning faollashishi
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hujayra lizisiga olib keladi va uning yuzasida komplement
reaktsiyalarining kaskadi sodir bo'ladi [19].

Klassik yo'lning faollashishi komplement tizimini adaptiv
immunitet tizimiga bog'laydi. Faollashuv Ca2+ ishtirokida antigen bilan
bog'langan antitanalar ishtirokida sodir bo'ladi, ya'ni bu immunologik
jihatdan aniglangan jarayondir. Komplement faollashuvining klassik va
mugobil yo'llari bir-biri bilan C3 orqali o'zaro ta'sir giladi. C3
konvertazasi anafilotoksin va xemotaksin xususiyatlariga ega bo'lgan
C3 fragmentidan C3a ajratiladi. C3b ning golgan gismida bo'linish
tufayli C3 dan C3a hujayra membranasi guruhlari bilan ester alogasini
yaratishga qodir bo'lgan guruh ochiladi, uning yordamida C3b
bakteriyalarning hujayra membranasiga o'rnatiladi. O'zining bog'langan
(hujayra membranasi) shaklida C3b makrofaglar, neytrofillar, B va T
limfotsitlar yuzasiga yaqinlikka ega va C5 bilan bog'lanishi va hosil
bo'lgan kompleksni C5 konvertazasi ta'siriga optimallashtirishi
mumkin. Klassik faollashtirish yo'llari kompleksi C4, 2a, C5 konvertaza
faolligiga ega. Bakteriyalar orasida komplement ta'siriga chidamli turlar
mavjud. Bunday holda, makrofaglarning opsonizatsiyasi, so'ngra

fagotsitozning ta'siri hal giluvchi ahamiyatga ega. Lizozim gram-
manfiy bakteriyalarning komplement hujumida rol o'ynaydi. Yig'ilgan
immunoglobulinlar klassik yo'l bo'ylab komplementni faollashtiradi, bu
esa anafilaktik shok rivojlanishi bilan ko'p migdorda anafilatoksin hosil
bo'lishiga olib kelishi mumkin. Immun komplekslarga biriktirilishi
(immun kompleksining bir gismi bo'lgan fragment ularning hujayra
membranasida cho'kishiga olib keladi, endotelial hujayralar va gon
hujayralari bilan bog'lanib, bir gator tizimli shikastlanishlarni keltirib
chigaradi. Bunday immun kompleks mexanizmlar 3 turdagi allergik
kasalliklar uchun asos yaratadi. reaksiyalar, aktivlanish reaksiyalari
kaskadi komplement, ko'chki komplementi faol komplement bo'laklari
sonining ko'payishi bilan reaksiyaga o'z komponentlarini jalb giladi [24,
25].

Xulosa qilib aytganda, tizimli qizil yugurik bilan og’rigan
bemorlarda komplementning C3 va C4 komponentlarining
darajalarining pasayishi, ularning kasallik faolligini baholashda va
samarali davolashda effektiv biomarkerlar sifatida ishlatilishi
mumkinligini tasdiglaydi.
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