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Abstract

The developmental disorders of connective tissue of the heart in children include : additional chorda in
the ventricles, prolapsus of antrioventricular valves, aneurysm of interatrial septum, and bicuspid aortic
valve .These states which are enough common in children can cause the regurgitation in the valves,
arrythmias and in some cases sudden idiopathic cardiac death. For this reason the researchers are
interested in it. Therefore, the research of the possible management of connective tissue dysplasia
remains one of the most important problems. According to the latest data, the deficiency of the
magnesium ions plays an important role in the pathogenesis of this syndrome. The use of magnesium
orotate is effective in the correction of collagen metabolism in children.

Key words: child, heart, connective tissue dysplasia, additional chorda, prolapsus of mitral and tricuspid
valves, bicuspid aortic valve, diagnosing, management.

Xulasa Gostarilon hallar usaglar arasinda kifayast
Usaqglarda drayin birlagdirici toxumasinin gadar yayildigindan gapaglarda
inkisaf anomaliyalarina madaciklerde alave requrgitasiya kimi kaskinlesma risklarinin
xordalarin olmasi, atrioventrikulyar inkisafina, drak ritminin pozulmasi ve bazi
gapaglarin prolapsi, qulaqgciglararasi hallarda idiopatik gaflati Urak olimuna
arakasmanin anevrizmalari, aorta sabab olduguna gbre tadgiqatcilarin
gapaglarinin iki taydan ibarat olmasi aid diggatini calb edir. Bu sababdan birlasdirici
edilir. toxumanin displaziya sindromunun

mualicesinin  muUmkunluyd  masalasinin
arasdiriimasi an vacib problemlarden sayilir.
Son maelumatlara goére bu sindromun
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Acar sozler: usaq, Uurak, birlagdirici
toxumanin displaziyasi, slave xorda, mitral
vo Ugtayli gapagin prolapsi ,bikuspidal aorta,
diagnostika, mualica, magnezium
Respublika ehalisinin  saglamliginin  ve
xastaliklarinin xususiyyatlerinin monitoringi,
epidemiologiya, mdualice va profilaktika
usullarinin  takmillesdirilmasi  sahiyyamizin
vacib elmi istigamatlarinden biridir. Bu
baximdan son iller usaqglar arasinda an gox
yayllmis Urayin anadangelma inkisaf
anomaliyalart problemi ve onun erkan
askarlanmasinin Vo mualicasinin
tokmillagdirilmasi asas yerlardan birini tutur.
UST melumatina esasen her il dogulan
usaglarin 4-5%-da muxtslif anadangalma va
irsi patoloji hallar geyd olunur. Muxtaslif
manbalare asasan bunlar arasinda Urayin
anadangealma inkisaf anomaliyalari
yenidogulmusg usaglarin teqriben 2,0 %-de
rast galinse da, perinatal ddvrda 6lenlarin
tosrih naticalerine asasen bu artaraq 3-8,0%
catir. Gostarilir ki, Ureyin anadangalma
inkisaf anomaliyalari olan usaqglarin 50,0%-
dan c¢oxu bir yasadak, 3,0%-den g¢oxu ise
muxtalif ilerde telaf olur [1, 2].
Tadqigatgilarin  malumatina ssasan, 40-a
yaxin muxtslif klinik variantlarda tezahur
edan arayin anadangalma inkisaf
anomaliyalarinin rast gelme  tezliyi
populyasiyalardan, muayina uUsullarindan va
yasdan asili olaraq ferglenir. Muayyan
olunmusdur ki, usaqlarda urayin Kigik inkisaf
pozulmalarinin asasini  onun birlasdirici
toxumasinin morfoloji, funksional defekti —
displaziyasi tegkil edir va meydana ¢ixmasi
determina olunmus irsi - genetik amillarden
asihdir [3]. Buna baxmayaraq, bu ginadak
usaglar arasinda urayin birlagdirici toxuma
displaziyasinin muxtaslif formalarinin maxtalif
populyasiyalarda yaylimasi, onlarin
strukturu, mauixtelif yas dovrleri Ucln
diagnostika meyarlari va korreksiya usullar
islanilib hazirlanmamisdir [2, 4].

AKJ Jurnali  (2016) 01:02

Azarbaycan Kardiologiya Jurnali
2016

Muasir arasdirmalara gora usaglarda Urak-
damar sisteminin anadangalma
patologiyalari arasinda Urayin birlasdirici
toxumasinin displaziyasi (UBTD) ile bagli
olarag amala galen hallar asas yerlarden
birini tutur. Son zamanlar bu sindromlarin
rast gelma tezliyinin goxalmasi ile alaqgadar
olaraq Simali Amerika Nyu- York kardiologlar
assosiasiyasinin tesnifatinda mdvcud
anomaliya ayrica rubrika ile verilerak “lrayin
displaziyasi  sindromu”  adlandiriimigdir
(UDS) [5].

Urayin birlesdirici toxumasinin displaziya
sindromu (UBTDS) tez-tez rast galinen
poliorgan xostaliklarinden  olmagla,
birlegdirici toxumanin mezenximal qurulus
defekti, kollagenin  genetik kemiyyat va
keyfiyyat  dayisiklikleri ile  saciyyalanir.
Omsk tesnifatina asasan (1990) birlasdirici
toxumanin displziya sindromu iki qrupa
bolunur. Birinci qrupa birlesdirici toxumanin
diferensasiya olunmus genetik defekt, irsi
xususiyyat ve saciyyevi klinik alamatlarle
6zunu gosteran variantlar aid edilir (Marfan,
Ellers-Danlo, Xolt-Oram, natamam
osteogenez, elastik psevdoksantoma ve s.).
ikinci grupa birligdirici toxumanin
dizembriogenezin polimorfizmi il
xarakteriza olunanve fenotipik alamatlarla
biruze veron diferensasiya olunmayan
formalar daxildir [6] .

Birlagdirici toxumanin mezenximal
displaziyasi zamani patoloji proses butln
sistemlere yayillaraq poliorgan olmagla
polifunksional xarakter alir. Bu ise okser
hallarda organizm G¢in vacib olan
gandamar sisteminda disfunksional
pozgunluglarla 6ziini biruze verir. Urayin
birlesdirici toxumasinin diferensasiya
olunmamig  sindromu zamani saciyyevi
visseral fenotipik tezahulrlara Urayin mitral
ve uctayh  gapaglarinin prolapsi,
madaciklarin alave xordalart,
qulagciqglararasi  ¢aperin, aortanin va
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valsanval sinuslarin anevrizmalari, aortal
gapagqglarin iki tayli olmasi ve digar struktur
dayigikliklari aid edilir. Bu qurulus
dayisiklikleri  teklikde yaxud bir nece
catismazhgin mugterak saklinds rast galine
bilir. Hal hazirda sadalanan qurulus
dayisikleri tadgiqargcilar tarafinden prognostik
olaraq kifayat qgadaer ciddi risk amillari kimi
gebul edilir ve “Urek inkisafinin Kkicik
anomaliyalar” adlandinlir [7].

Bir cox musllifisarin naticelarina gore usaqglar
arasinda bu sindromlar zamani 25-50 %
hallarda vegetativ funksiya pozgunluglari
musahida olunur [8, 9].

Madacik bosluglarinda slave xordanin
yerlagsmasi anomaliyasi (M©X) son illerda
UBTDS bir hali kimi geyd olunur. Bu zaman
alave  xordalar anatomik olaraq Urak
gapaglarina deyil, madaciklerin divarlarina
birlesirler ki, bu da embrional dovrda
formalagsmaqda olan sads uUreyin azale
gatina nufuz edsrek mamayabanzer
azalelerin inkisafina mane olur. Histoloji
muayinaler gdstarir ki, MOX fibroz ya qarisiq
fibroz-ezale toxumasindan ibarat olmagla
tam okser hallarda ( 95%) sol, galan 5%
halda ise sag madaciklarda rast galinir [4].
Onlar tak ve ya bir ne¢a olmagla boslugda
yerlagsmalarina gora diaqonal, diametr
boyunca ve uzununa ola biler. ©dabiyyat
malumatlarina gore MOX usaglarda aksar
hallarda diagonal (22,1%), digar hallarda ise
uzununa (7,5%) ve diametr boyunca (4,6%)
olur [4].

Mitral gapagin  prolapsi (MQP) genis
yayillmig ve klinikada boyuk ehamiyyat kesb
edan anomaliya olub, usaglarda qapaq
aparatinda xususi anomaliya kimi qeyd
edilir. Bu anomaliyada sistola zamani mitral
gapaglar sol madacikden sol qulaqciga
dogru sallanir. Bela sallanma hissavi, yaxud
holosistolik ola bilir. Etioloji sebablerdan asili
olaraq birincili ve ikincili prolapslar ayird
olunur. Birincili MQP UBTDS visseral
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fenotipik tezahlrll usaglarda xtisusan geyd
olunur. Ikincili forma MQP Urayin iltihabi,
koranoragen va travmatik zadalanmalari
zamani, xususan de sol madacik
miokardinin kontraktilliyinin azalmasi ve
mamayabanzar azelalarin  disfunksiyasi
fonunda inkisaf edir.

Birincili MQP xogxasssli gedise malik olsa
da, klinisistler bu fonda inkisaf eda bilacek
mitral requrgitasiya, Urayin ritm
pozgunluglari, infeksion endokarditlar kimi
hallarin gox ciddi fesadlar vers bilmasina
diqqet yetirir [6. 12,13].

MQP zamani hemodinamik shamiyysatli
mitral requrgitasiya daha c¢ox gapaq
aparatinin  miksomatoz formasinda bas
verir vo fibroz qatin zadsalenmasi, kollagen
vo elastik liflerin  destruksiyasi ve
fragmentasiyasi, huceyradaxili matriksda
glikozaminlarin toplanmasinin suratlenmasi
ile xarakteriza olunur [9]. Son malumatlara
gore MQP olan xastelerin demsak olar ki,
yarisinda ureyin aparict  sisteminds,
qulaqciglarda sinir liflerinde histoloji va
histokimyavi mulayinalerde miksomatoz
dayisiklikler geyd edilir [1,3]. Makroskopik
olaraq qapaglarin baglari anatomik olcllera
nisbatan  boyuk ve bir qeder uzanmis
gorandr. Madacikdaxili tezyigin normal
giymatinde bele baglar qulaqciglara dogru
sallanir [7].

Usaq vyaslarinda bu cur vacib problemin
ortaya ¢ixmasi UBTDS-nin  mialicesi
magqgsadile simptomatik ve patogenetik
terapiyanin apariilmasi maqgsadini qgarsiya
goyur. Simptomatik mualice easas klinik
dayisikliklarin korreksiyasini Vo
agirlasmalarin garsisinin alinmasina
istigamatlanmis olur. Bu maqgsadle asasan
sedativ, metabolik ve antiaritmik preparatlar
totbiq edilir. Patogenetik terapiya vitaminler
vasitasile kollagen  metabolizminin
korreksiyasi istigamatinde aparilir. Anabolik
preparatlar ve Mg preparatlari da bu
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magqgsadla teyin edilir. Tedqgiqatgilarin
naticesine asasen son zamanlar UBTDS-
nun va Urak catismazhiginin mualicasinda
Mg defisiti daha ¢ox diqqgeti calb edir.
Muayyan edilmisdir ki, Mg catigsmazlhiginda
organizm natamam kollagendan istifade
edir. Bela hesab olunur ki, bu c¢atismazliq
ilk ndévbada Mg-dan asili adenilatsiklazaya
tosir edir ki, bu da defektli kollagen sintezina
sobab olur. Kollagen molekulunun zenciri
vo onun molekullarinin yetigsmasi prolin va
lizilhidroksilaz  fermentlarinin  istiraki ila
gedir. Fermentlarin kofaktoru askorbin
tursusudur. Vitamin C kollagen sintezini
guclandirir -mRNT prokollagenin sintezini
stimule etmakla B6 vitamini de kollagena
stimulaedici tair edir. Bu vitaminin kofaktoru
—piridoksal-5-fosfat  lizin ve  oksilizinin
dezaminlegmasindan amala galir.
Qlataminlerin - asagi dusmaesi  mualice
kursunda anaboliklerin  dayisdiriimasine
ehtiyac yaradir [14]. Buise 6z ndvbasinda
mitral gapaglarinda birlegdirici  toxuma
aparatinin zoifliyina getirir  ve
atrioventrikulyar dalik, baglar, xordalar ve
mamacikli azalalerin da toxumasini
zoifladir. Tadqiqatlat gosterir ki, 85% MQP
olan xastelords latent tetaniya oldugu
halda , gapaq anomaliyali xestalerin har 4-
den birinde bu patologiya rast galinir. Son
illerde  MQP ve aritmiyalar zamani Mg
preperatlarinin yuksek samaraslaliliyi geyd
edilir [15, 16 ].

Bir gox musalliflear MQP ve UBTDS-nun digar
formalarinda ritm pozgunlugunun yulksak
tezlikle geyd olunmasini gosterir [8,10, 11,
12]. Bela ki, muayina edilanler arasinda
madacik va qulagciq ekstrasistoliyalarinin
18-80% arasinda teraddud etmasi gostarilir
[1,13].  Ursk ritminin pozulmasinin
patogenetik assinda Urayin aparici sistemi
ve tayli gapaglarin miksomatoz
degenerasiyasi ve mitral requrgitasiyanin
aparici  rol oynamasi guman edilir.
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Madacikdaxili aritmiyalarin bag vermasinin
asasinda sol qulagcigin  subendotelial
giciglanmasindan amala galen
regurgitasiyasi durur ki, bu da ektopik
oyanma ocaglarinin inkisafina tekan verir
[17]. Madacikda ritm pozgunluguna

hamc¢inin hipersimptikotoniya,
mamayabanzar azalalerin  geyri-diizglin
traksiyasi ve madeacik  sethinds
trabekulalarin anomal yerlegsmasi de sabab
olur [2,5,16].

Son illerde UBTDS olan usaqglarda
madaciklerin  aritmiyast  (MA)  genig

migyasda Oyranilir. Hale indiyadak Urayin
uzvu  dayigikliklor olmayan  xastelarde
simptomsuz idiopatik monomorf MA-nIn
antiaritmik terapiyasi mubahise sual olaraq
galmaqdadir. Bele situasiyalarda enanavi
antiaritmik maddalarin toetbiqi yalniz
‘kosmetik effekt” yaradir, tam maqsadli
sokilde natice almaga ve kardiotoksik
effektleri inkar etmaya imkan vermir. Mg
ionu biokimyavi prosesloerin requlyatoru olan

300-a yaxin  fermentin  kofaktoru kimi
universal elementdir. Mg —kalsiumun
yegana antoqonisti olmagla membran

stabilizeedici tasir gdsterir, K+ hlceyrada
toplanmasina sabab olmagla uUrayin ritm
pozgunluglarinda aktiv istifade olunur. Bu
sebabden Mg++ -a MQP ve UBTDS kimi
patologiyalarin  patogenetik mualicaesinde
vacib element kimi baxilir.

Bir sira tedqgiqatlarda MQP sindromu olan
patologiyalarda magnezium defisitinin  rolu
dyranilmisdir. Bu zaman  huceyradaxili
Mg++ tedqig olunmus ve ritm
pozgunlugunda Magnerot preparatindan
istifade edilmisdir. Magnerot proteinlarin
sintezini indikasiya etmaokla, fosfolipidlerin
mubadilesinda istirak edir, membranin asas
torkib hissesi olmaqgla hiceyrede Mg-un
toplanmasini temin edir. Preparat
monoterapiya saklinde 10 gln erzinds
gundalik 40 mg/kg olmagla, sonra iss 6 ay
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arzinde gundalik 20 mqg/kq dozada tetbiq
olunmusdur. 6 aydan sonra 52% usaqda
sikayatlor azalmis, 12% -de ise tamamilo
yOXx olmusdur. MQP olan xastalerds
requrgitasiya ile slagedar amals galon urek
kuylarinin xarakteri dayisilmigdir. 33%
xosteda mitral requrgitasiya tamamila itmisg,
17% usaqda onun saviyyssi azalmisdir.
EKQ-da  xestalarin aksaeriyystinda
antiaritmik effekt alinmis, 50 % halda normal
ritm barpa olunmus , parasistoliyalar,
hamginin qulaqciq ekstrasistoliyalari
azalmig, madacik ekstrasistoliyalari  va
epizodik ritmleri itmisdir. Obyektiv olaraq
xasteloarin sikayatlori azalmig, bas
agrilarinin  aksar hallarda goéturtlmas,
emosional labillik asagl dusub [11, 16].

Beloliklo, UBTDS usagqlar arasinda kifayet
gader yayildigindan gapaqglarda
requrgitasiya kimi kaskinlagsma risklerinin
inkigafina, droek ritminin pozulmasi va bazi
hallarda idiopatik gafleti Urek Olumuna
sabab olduguna gore tadgiqatgilarin
diqgatini calb edir. Bu sebabdan birlegdirici
toxumanin displaziya sindromunun
maalicesinin ~ mUmkunliyld  masalasinin
arasdirilmasi an vacib problemlardan sayilir.
Son maelumatlara goére bu sindromun

patogenezinin @sasinda  magnezium
ionlarinin  gatismazhg da muhim rol
oynayir. Usaglarda kollagenin
metabolizmini  korreksiya etmak acln
magnezium orotatin istifadasinin

semaralaliyi gosterilir. Usaqglarda bu cur
terapiya qapaqlarin prolapsini, mitral
regurgitasiyani, vegetativ disfunksiyalarin
sayini azaldir, madacik aritmiyalarin
migdarini asagi salir.
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9lave malumatlar.

Muslliflarin tohfalori.

Konsepsiya va dizayn, Malumatlarin alde edilmasi,
tahlili ve ya tafsir, Slyazmanin tartibi, Slyazmanin
muahim intellektual mazmun Ggln tanqidi teftisi,
Statistik tohlil, Malumatlarin idareedilmasi,
Arasdirma, 9lda edilmis dastak, maliyys ve nazarat:
butin musllifler beraber gaydada. Mualliflor yekun
alyazmani oxuyub va tasdiq edib.

Maliyysalagdirma.

Maqalenin hazirlanmasi magsadile aparilan tahlil ve
arasdirmalar Ugln heg¢ bir kanar maliyya olda
edilmemisdir. He¢ bir diger qurum ve ya sponsor
togkilatlar aragdirmanin ve ya tadgiqatin ve ya tahlilin
dizayni ve aparilmasinda; malumatlarin toplanmasi,
idare edilmasi, tahlili, malumatlarin tafsirinds, habels
alyazmanin hazirlanmasi, nazardan kegirilmasi ve ya
tasdiginda heg¢ bir rola malik olmayib; slyazmanin
nasra teqdim edilmesi haqqginda qerarlarin
verilmasinda istirak etmamisdir.

Malumat va materiallarin algatanhgi.

Tahlil zaman istifade olunan va/yaxud tehlil edilan
molumatlar (datalar) mdualliflere ve ya jurnalin
redaksiyasina muraciat etmakle alde edils biler.

Bayannamaler.

Etik Komitanin icazasi va malumath razihq.

Her bir istirak¢idan yazili ve ya uydun oldugda sifahi
moalumath raziig alinib. Etik Komits (AKC,
Azarbaycan) bu tahlili tasdiq edib.

Maraqlarin toqqusmasi.

Muallif(ler) har hansi maraglarin toqqusmasini bayan
etmayiblar.

Muolliflara dair tafarriiatlar.

1. Azerbaycan Tibb Universiteti, terapevtik ve
pediatrik propedevtika kafedrasi

Gondearilib: 9 sentyabr 2016-ci il. Qabul edilib: 11
sentyabr 2016-ci il. Elektron nagr 12 sentyabr 2016-
ciil.
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