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Abstract

The increasing evidence of births with congenital heart defects, the need of surgery operations in
postnatal period and the high death rates makes this problem one of the most priority fields in medicine.
In another side, interference of pregnancy because of the formation of heart defects in perinatal period

makes it also a social problem.

Taking this into account, we have summarized informations in literature regarding to this problems and
have published about etiological factors and pathogenesis, which leads to heart defects in perinatal

period.
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Xulasa

Ureyin anadangslme inkisaf qusuru ils
dogulanlarin  sayinin ilbail artmasi ve
postnatal dovrde onlarin Uzarinda cerrahi
amaliyyatlarin aparilmasina ehtiyacin
yaranmasi va 6lum faizinin yuksak olmasi bu
problemi tibbin prioritet sahalerinden birina
cevirmisdir.

Diger terefden ise dolin perinatal inkisafi
zamani da  Urak-damar  sisteminda
qusurlarin  formalagsmasi hamilsliyin basa
¢atmasina mane oldugundan sosial problem
kimi do diggati calb etmisdir.
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Batun bunlari nezars alaraq biz adabiyyatda
bu problemlara aid olan malumatlan
Umumilegdirarek perinatal dovrde Urek-
damar sisteminin inkisaf qusuruna sabab
olan amiller va onlarin patogenezi haqqinda
malumat verilmisdir.

Acar sozlar: Perinatal inkisaf qusurlari,
urek-damar qusurlari, etiologiya, patogenez.

Ureyin anadangslme qiisuru irek damar
sistemi xostaliklari arasinda xususi gakiya
malik olan patologiyadir. Bu xastealik nainki
urak damar sistemi xestaliklari eyni zamanda
batndaxili inkisaf qusuru ile dogulan usaqglar
arasinda da daha c¢ox tassaduf etmesi ilo
diger patalogiyalardan ferglenir (1,2,3,4) Bir
sira mualliflerin verdikleri malumata goére
inkisaf etmis Olkslerds Urak ve magistral
damarlarin qusurlari ile dogulanlarin sayi
ilbail artmaqda davam edir (5,6). Bu da
ailede sosial problemlar yaratmaqgla yanasi
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postnatal dovrde usaq olumunun va eleca da
xroniki xastaliklerin sayinin artmasina sabab
olur (7).

Dolun betndaxili inkisaf qusurlarinin daha
tez-tez tasaduf etmasinin sababi muxtalif
xarici amillerin tasiri ile izah edilmasina
baxmayaraq bir sira alimler (8,9) ve digarlari
diagnostik vasitalerin praktik tebabeatda
genig tatbiqg olunmasi ile baglayirlar. Adi
¢okilan alimlarin fikrinca yeni texnologiyanin
Vo diagnostik vasitalarin praktik
ginekologiyada tatbigi sayasinde perinatal
dovrda dolun inkisaf qUsurunu, o cumladan
urek  qusurunu agkar etmek asan
oldugundan onlarin sayl artmagda davam
edir.

H.H.BonognHn (2006) Rusiya Sahiyys
Nazirliyinin resmi malumati asasinda bayan
etmisdir ki, 2006-cI ilde Rusiya
Federasiyasinda dogulan usaqglarin har
1000 neferinden 3,17-8,0 naferi Urak ve
magistral damarlarin qusurlari ile dogulur.
H.M.AngaweBa (2010) Qirgizistan Sahiyya
Nazirliyinin  resmi  malumati  asasinda
bildirmisdir ki, Qirgizistan Respublikasinda
har il 1500-den ¢ox usaq Urayin
anadangelma qusurlari ile  dogulurlar.
Onlarin 40%-i yasamaq qabiliyyatine malik
olmur ve dogulandan 1 ay muddatinde
Olurler.

Bir sira mausllifler ises Urak qusuru ile
dogulanlarin 1-ci ay muddstinde olim
faizinin daha ylksak olmasini geyd edirlar.
A.C.WapblknH (2005) va KnumeHko (2007)
verdiklari malumatda Urak-damar sisteminin
qusurlari ile dogulanlarda postnatal dovrin
1-ci ayinda olum faizinin 70% teskil etmasi
gostarilir.

3.®.AckepoBa ¢ coaBT (2014) 2007-2012-ci
iller arzinde Basqirdistan Respublikasinda
apardigi monitorinqg naticesinda bela bir
genaste galmisdir ki, batndaxili inkisaf
qusuru ile dogulanlar arasinda Urak-damar
sistemi qusurlari birinci sirada durur.
E.E.YenypHbix, E.[[puropbes  (2014)
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verdiklari malumata gora Rusiya
Federasiyasinda har il 20-22 min, Amerika
Birlosmis Statlarinda 30-35 min usaq urek
qusuru ile dogulur. Onlarin 50-70% kritik
qusurla doguldugu ugun tacili cerrahi
amaliyyata ehtiyac yaranir. Bu gabilden olan
xastaler arasinda olum faizi ylksak olub, 1-
ci haftanin sonuna 29%, 1-ci ayin sonuna
gadar 42% tagskil edir.

ABS$-da har 1000 nafarden 50 nafera qaderi
urek damar sisteminin qusuru ile dogulurlar
(15). Buradan gorunduayu kimi, ABS-da urak-
damar sisteminin qusurlari ile dogulanlar
Rusiya Federasiyasi ile miugayisede daha
yuksak ragamlar tagkil edir. Cox gumun ki,
buna sebab ABS-da sanayenin daha suratli
inkisafi ve elace de hayat tempinin yuksak
olmasindan irali gelan stres ve ondan
torenan fosadlardir.

Bu baximdan Rusiya Federasiyasi alimlarin
verdikleri malumatlari muqayise etmakls
daha oOnamli fatklar askar etmak
mumkanddar.

Masalon hayat tempinin diger regionlara
nisbaten yuksek  olan Novosibirski
ayalstinden toplanan materiallar asasinda
A.B.lNpaxoB (2008) musayyan etmisdir ki,
urak ve magistral arteriyalarin anadangalmae
qusuru ila dogulanlar Novosibirski seharinda
diger atraf yasayis mantagalarina nisbatan
daha yuksakdir. Eyni zamanda muallifler
gostermigler ki, Ureyin anadangalma
qusurlari icarisinde madacikler arasi ¢aparin
defekti daha cox tasaduf edir.

Qusurlarin sturukturu: Urek qlsurunun ayri-
ayri formalarinin tesaduf etma tezliyi ile bagl
adabiyyatda bir manali gokilds ifade olunan
fikir yoxdur. Her bir menbadsa Urayin
strukturunun muxtalif hissalarinin qusurunun
daha gox tesaduf edilmasi haqqinda muxtalif
malumat verilmisdir.

JT..MnHanyeBa (2007) Tomski vilaystinda,
3.A.BetepkoBa (2009) Orenburg vilaystinda
urek-damar  sisteminin  qusurlari  ile
dogulanlar arasinda kombina olmus qusurun
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daha ¢ox olmasini agkar etmisdir.

B.I CtennH c¢ coaBTt., (2008) Urayin
anadangelma qusuru strukturunda 1-3%
hallarda ag ciyar arteriyasi ilo
madaciklararasi gopaerin defektinin
kombinasiya sakilinde tesaduf etmasini
gOsterir.

A.HJlvwyk ¢ coast., (2015) Urayin ve
magqistral damarlarin qusurlari arasinda
aorta gapaglarinin qusurlarinin daha tez-tez
tesaduf etmasini geyd edirler. Muallifler eyni
zamanda qeyd edirler ki, 1-2% hallarda aorta
gapaglarinin anadangalma qusuru bir tayli
vo dord tayl gapaglarin qusuru ile kombina
olunur.

H.5.Cepgoa (2005) apardigi monitoring
neticesinde miayyan etmisdir ki, ivanov
vilaysatinde Urak damar sisteminin qusurlari
ile dogulanlar arasinda urayin sol hissasinin
hipoplaziyasi, Fallo tetradasi, magqistral
damarlarin transpozisiyasi ustunluk taskil
edir.

M.C.l'oroa ve O.B.Ypganosa (2005) urayin
sol madaciyinin hipoplaziyasi ila
dogulanlarin Hwxeropoackown vilaystinde da
ustlnlik teskil etmasini geyd edirlar.

3. ®.AckapoBa c coaBT (2014) 6 il
muddaetinde apardiglari monitaringa yekun
vuraraq urek-damar sisteminin
anadangalma urak qusurunun strukturunu
asagidaki kimi muayyanlesdirmiglor.

1. Urek gaperinin anomaliyasi-65,6%

2. iri 8lgull arteriya ve venalarin
anomaliyasi- 8,5%;

3. Aortal va mitral gapaglarin qusuru-7,8%;
4. Urak bosluglarinin anomaliyasi-5,2%;

5. Agciyer va Ugtayli qgapaglarinin
anomaliyasi- 2,1%

6. Btraf damarlarinin anomaliyasi-0,5%.
Odabiyyat malumatlarini (6)
Umumilagdirdikde aydin olur ki, Urayin va
magistral damarlarin anadangealma
qusurlarinin  rastgalme tezliyi asagidaki
kimidir.

Madacikler arasi ¢gaparin qusuru-15-23%;
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Magistral arteriyalarin  transpozisiyasi-9-
20%;

Fallo tetradasi 8-14%;

Aortanin koarktikasiyasi-6-15%;

Aciq arterial qusur 6-18%;

Atrioventikulyar gapagin agiq galmasi 2-5%;
Qulaqciqglar arasi ¢aparin defekti 2,5-16%;
Adciyer venalarinin anomaliyasi 0,5-2%;
Aorta ¢ixacaginin stenozu 2-7%;

Ag ciyaer arteriyasinin stenozu 6,8-9%
Qusurlarin inkisaf muiddeti: ©dabiyyatda
urek-damar sisteminin qusurlarinin inkisaf
muddeti ve elece de onun risk amillori
haggqinda muxtslif sepgili malumatlar
verilmisdir (23,14,24,25). Homin malumatlari
Umumilagdirdikde aydin goéranur ki, Grayin va
magistral arteriyalarin anadangalma qusuru
embrionun 14-ci gunundan baslayaraq 41-
ci guna gadar bas verir. E.B.KpuBowiekoBa ¢
coasT., (2009) hesab edirler ki, urak-damar
sisteminin  batndaxili  inkisaf  qusuru
hamileliyin  2-8 hefteliyinde embrional
morfogenezin pozulmasindan irali galir.
Qusurlu inkisafa sabab olan amillar: Hinton
et al., (2005) hesab edirler ki, Urak-damar
sisteminin anadangalma qusuru asasen 3
amilden genetik sababdan, irsi amille
fetopatiyanin musterek olmasindan, atraf
muhitin geyri-qenastbaxs olmasindan inkisaf
edir.

Odabiyyatda dolin qusurlu inkisafinda
genetik amillarin rolu barads muxtalif sapgili
aciglamalar vardir (16,14,26,27).
E.E.Yenpyx, E.l.I'puropbes (2014) genetik
amillar igerisinde genlarda, xromosom
aparatinda ve ziqot mutasiyasinda geden
geyri normal proseslare ustunlik verir. Lakin
muslliflar geyri-normal prossesin nadan bas
vermasini agiglamirlar.

A.B.lMpoxoB (2008) verdiyi malumata gore
Sersev-Terner sindromu olan hamilalerdan
dogulanlarin Urak-damar sisteminin qusuru
il dogulur.Onlarin igarisinde aortanin
koarktasiyasi, hipertrofik kardiopatiya, Daun
sindromu ilo hamila gadinlardan
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dogulanlarda ise 40-50%-da c¢epar defekti
askar edilmisdir. Sexsi musahidari asasinda
A.V.Proxova hesab edir ki, Daun
sindromunu drek qusurunun batndaxili
inkisafl Ugun yegane amil hesab etmak
duzglun deyildir. Onun fikri diger mualliflar
terefinden da diqgatle catdirilir. Bela ki,
E.E.Yenpyx ve E.lIpuropbeB (2014) haqli
olaraq qeyd edirler ki, Daun sindromundan
savayl 20-ya yaxin irsi amillerle bagl
sindromlar vardir ki, onlar doélin qusurlu
inkisafinda aparici rol oynayirlar.

Hamilalik dorinds organizma daxil olan bir
sira maddalarin metabolizmi pozulmus olur.
Noticede ise hamin maddalarin teratogen
xususiyyat kasb etma ehtimali artirir. Belo
maddaler sirasina rifampisin, bir sira
antihistamin preparatlar, testosteron,
benzapiren, metoksietanol va kafein daxildir.
Bir sira antikoaqulyantlarin  (gidantoin,
fenobarbital) trankivilizatorlarin (talidomid,
diazepam), antimitotik ve sis aleyhina

preparatlarin, peroral antidiabetik
preparatlarin, statinlerin  (ilk ndvbada
simvastatin, dovostatin, atrovastatin,

provastatinin) hamilalik dévrinda gabulunun
teratogen tosiri agkar edilmisdir.

Aparilan ¢ox sayl tadgiqatlar subuta
yetirmisdir ki, radioaktiv stalanma irsi yolla
oturulerak embrionun va dolun inkisafina
neqativ tesir gostererak oludogulma ve ya
anadangelma inkisaf qusuruna sabab olur
(28,29).

Muayyan edilmisdir ki, ionlasdirici sualar
orqanizma tasir gdsterarek xromosom
aparatini  zadelayir, onlarin  arasinda
yaranmis taraziligi pozmug olur. DNT-nin
reperativ imkanlarini keskin sakilde zaifladir
(30). Cernobil atom elektrik stansiyasinin
partladilmasindan sonra onun barpasinda
istirak edan insanlar Uzarinde aparilan
monitorinqgin naticalerine esaslanaraq geyd
edir ki, onlardan dogulan usaglarin 2/3
hissesinda Xromosom aparati
zoadalonmigdir.
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ionlasdirici siialarin tesirinden hiiceyraler o
cumladan cinsi hliceyralar da zadalanir (30).
Cox guman ki, zedslanmig cinsi huceyralar
spermatogenezi o cumladan dolun batndaxili
inkigafini temin eda bilmir ve bu sababdan
da dolun qusurlu inkigsafi bag verir.
0O.B.Makapos (2006), E.B.borayeBa c coaBT
(2012) hesab edirler ki, Urayin batndaxili
gusurunun etiologiyasinda bir sira infeksion
amiller o cumladen toksikoplazmoz, siflis,
gonokoklar, xlamidiya, hepatit A ve B,
maxmarak, sitomeqalovirus, herpes,
mikoplazma listeriya mihum rol oynayir.
Urayin anadangalma gusurunun
etiologiyasinda alkoqgolizmin  vacib  rol
oynamasl barade adabiyyatda ¢oxsayl
malumatlar mévcuddur.

E.B.borayesa c coaBT.,(2012) gdsterirler ki,
hamilslik dévrinds hadden artiq alkoqol
gabul edan qadinlarda dolin batndaxili
inkisafl zamani1 madacikler arasi ¢eparin va
elecoe de qulaqciglar arasi  ¢epaerin
formalasmasi defektle basa catir. Bu da
postnatal dovrde c¢eperin plastikasi kimi
murakkab emaliyyat aparilmasini zaruri edir.
Urek qlisurlarinin batndaxili inkisafina tekan
veran amillarden biri da hamilalik dévrinda
orqanizmda gedan metabolizmin normal
gedisinin pozulmasidir.

NN.N.MnHyaeBa (2007) hesab edir ki,
organizmda metobolizmin  pozulmasina
sebab hamilalik dévrinds orqganizmdas fol
tursusunun catmamazligidir. Onun fikrince
urek-damar sistemi qusurun inkisafinin
profilaktikasini tamin etmak magqgsadila
hamilsalik dovrinds gunda 5 mq Fol tursusu
gabul edilmalidir.

Sokarli diabetle xaste olan hamilalerdan
dogulanlarin 6,2-50%-s gadearinds postnatal
dovrinds Ursk-damar sistemindea muxtalif
qusurlar askar edilmisdir. Guman edilir ki,
bunun asas sababi ananin qan zardabinda
keton cisimciklarin ve sakarin yluksalmasidir.
E.V.Bogaciyeva ve hamkarlarinin verdiklori
malumata esasan gokerli diabet il
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xastelonan hamilalerden Urak qusuru il
dogulanlar arasinda 47%-o qadeari an agir
qusurla Fallo tetradasi ile dogulurlar.

Dolan qusurlu inkigafinda digar faktorlarin da
rolu vardir.

Bu amiller igerisinde ananin yasi ve badan
¢okisi indeksi muhdim rol oynayir (31).
Hamilaliyin toksikozla keg¢masi va 1-ci
trimestrinda dolin disma tehlikasi oldugu
hallar da qusurlu inkisaf Ucln zieamin
hazirlayan amildir.

E.E.YenypHbix, E.[.I'puropbes (2014) hesab
edirler ki, gohum nigah zamani Urak damar
sisteminin qusurlu inkisaf sansi 2-5 dafe
artmig olur. Bunun asas sababi irsi yolla
oturulen xasteliklardir.

KO.B.NcakoB ¢ coaBT., (2007) gdsterirler ki,
yeni dogulmuslarin 5%-ds irsi yolla 6turulan
xastalikle dogulanlar teskil edir. Tabii ki, bela
xostaler muayyan qusurlarla dogulur ki, bu
da postnatal dovrda bir sira sosial problemlar
yaratmaqgla yanagi neonatal 6lum faizinin
artmasinda da vacib rol oynayir. irsi étiiriilen
xastaliklarle dogulanlar neonatal dluim faizini
yuksealtmakdan savayi xroniki xastaliklarin
sababkari kimi da tibb ictimaiyyati terafindan
giymatlandirilir.

B.A.Baxapes, H.[O.®aHyeHKo (2005)
verdikleri malumata asasen  Moskva
vilayetinda irsi xastalikle dogulan 100 min
xosto sosial taminat alir. Butun bu sadalanan
amillarin har biri ayri-ayriligda embriona tesir
gOsterarak Urayin strukturunun duizgln
formalasmasina mane  olur. Bunun
naticesinde madacikler, qulaqgciglararasi
goperin  ve elece de  qapaglarin
formalagsmasi muxtslif defektlorle basa ¢atir.
Magistral damarlarin Urakden ¢ixmasi,
daliklerin baglanilmamasi va s. sakilde
qusurlar yer alir. Bu zaman hemodinamika
kaskin pozulmur ve ona gdre de dogulan
usagin Urek qusurlari adstan yaxsi
kompensasiya oldugu Ugun kliniki alamatler
akser hallarda dogusdan bir ne¢ca muddast
sonra 6zunu burdzs verir (34).
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Anadangalma Urak qusurlari embrionun
inkisafi zamani mavafiq elementlarin qeyri
sinxron inkisafi ile baghdir.

Hayakava et el., (2014) fikrince aorta ve ag
ciyar arteriyalarinin anadangalma qusuru
embriogenezda bag lileden aortanin ve ag
ciyer arteriyasinin ayrilmasi zamani amala
galan dissimetriya hesabina yaranir.
Muayina metodlari: Odabiyyat
malumatlarindan gérunur ki dolin batndaxili
inkisafinin ~ dinamik  izlenilmasi  vacib
sortlorden biri olmusdur ve bu gline gadar da
vacib olmagda davam edir. Bu maqgsadls
muxtalif istigamatli tedqiqat igleri apariimis
ve onun saysesinde bir sira instrumental
mulayina metodlari meydana ¢ixmisdir Ki,
onlarin kémayi ile batndaxilli inkisaf
qusurunu, o cumladan urayin anadangalma
quisurunu  musyyan etmak  mumkin
olmusdur (36,33,37).

Hazirda dolun qusurlu inkisafini muayyen
etmak Ugln 3 asas metoddan istifada edilir.
Ultrasas muayinasi;

Ananin  qganinda bir sira  biokimyevi
markerlerin o clUmladan a — fetoprotein,
xorionik qonadotropin, sarbast estriolun
toyini;

Dol materiallarinin - o cUmladan ciftin,
amniotik mayenin ve ganin tayini.

Bu muayine metodlarinin har biri dolds
inkisaf edan mauxtelif qrup patoloji
proseslarin  muayyanlagdiriimasi  Ugln
spesifikdir. Har bir mUayina metodlarindan
alinmis naticaleri dizgun giymatlandirdikde
dolin inkisaf qusurunu vaxtinda
aydinlagdirmaq mumkun olur. Bu da qusurla
dogulanlarin saylinin kaskin sakilde azaldir.
Dolin  bstndaxili inkisafinda yaranmis
gusurun erkan diagnostikasi daha dnamlidir.
Cunki, gundalik praktiki musahidsler ve
eleca doe bir sira klinisistlerin (32) verdiklari
malumatlardan aydin goérundiyd  kimi,
batndaxili inkisaf qisurunun hamilsliyin 2-ci
trimestrinde  askar edilmasi  zamani
hamilelerin texminan 20-30%-i hamilaliyi
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pozmagq fikrinden dasinirlar. Anadangalma
qusurla dogulan usaglar ise postnatal
dovrda ya hayata gabil olmamaglari ve ya
eybacarliklori ailoya sosial problemlar
yasadirlar. Bu baximdan B.A.baxapos c
coasT., (2005) ve diger alimlarin toklif etdiyi
kimi hamilaliyin 1-ci trimestrindea dolin

batndaxili  inkisafinda  quUsurun  olub-
olmamasini muayyanlesdirmak daha
onamlidir.

Belsliklo, adebiyyat melumatlari esasinda
bele bir ganaste galirik ki, urek damar
sisteminin  anadangalma qusuru ister
perinatal ve isterse de postnatal dovrds
yuksak oOlum faizi ile diger anadangelma
gusurlardan ferglenir. Polietioloji
patologiyadir. Hamilaliyin pozulmasi Ugln
erkan diagnostikasi oldugca 6namlidir. Bu
magsadla hamilaliyin ilkin ddvrlerindan
baglayarag sona goader ultrasas muayinasi
ilo yanagi qganda biokimyavi markerlarin
toyini vacibdir.

Urayin ve magistral damarlarin qusuru ils
dogulan usaglar ilk glindan kardiocarrahin
nazaratinde olmalidir. Bels oldugda o6lim
faizini nisbeten azaltmag mUmkandur.
Batndaxili inkisaf qusurlari zamani ister
hamilaliyin yarimglq pozulmasi ve isterse da
basa gatmasi hallari valideynlards stress hal
yaratdigindan onlar psixoloqun nazarstinds
olmahdir.
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dlave malumatlar.

Miialliflarin tohfalari.

Konsepsiya ve dizayn, Malumatlarin alds edilmasi,
tohlili vo ya tefsir, Blyazmanin tertibi, Blyazmanin
muihidm intellektual mazmun Ggln tanqidi teftisi,
Statistik tohlil, Malumatlarin idareedilmasi,
Arasdirma, Slds edilmis dastek, maliyys ve nazarat:
bitin musllifler berabar gaydada. Mualliflor yekun
alyazmani oxuyub va tasdiq edib.

Maliyyslasdirma.

Maqalenin hazirlanmasi magsadile aparilan tahlil ve
arasdirmalar Gglin heg¢ bir kenar maliyya olde
edilmamisdir. Heg¢ bir diger qurum va ya sponsor
taskilatlar 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 zamani istifade olunan va/yaxud tehlil edilan
malumatlar (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.

Maragqlarin toqqusmasi.

Musellif(ler) har hansi maraglarin toqqusmasini bayan
etmayibler.

Miislliflara dair tofarriiatlar.

1. Akad. C.Abdullayev adina Elmi-Tedgiqat
Kardiologiya Institutu

Gonderilib: 11 noyabr 2015-ci il. Qabul edilib: 13
noyabr 2015-ci il. Elektron nasgr 15 noyabr 2015-ci il.
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