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Annotatsiya: Ebshteyn anomaliyasi etiologiyasi,patogenezi,klinik kechishini
o’rganishning zamonaviy usullari,ebshteyn anomaliyasini erta tashxis qo’yishning
zamonaviy usullarini ishlab chigish,ebshteyn anomaliyasi tekshirish usullaridagi
aniglik darajasini oshirish.

Kalit so’zlar: uch tabagali gopqoq, Fibroz halga, bo‘lmachalararo to‘siq, baraban
tayoqchasi,zamonaviy davo,zamonaviy tekshirish.

Ebshteyn anomaliyasi uch tabaqali qopqoq displaziyasi va tabaqgasining o‘ng
qorincha bo‘shlig‘iga siljishi bilan kcchadigan tug‘ma yurak nugsoni. U barcha tug‘ma
yurak nugson- lari orasida 0,5-1,0 % hollarda uchraydi. Siljigan tabaqa ko‘pincha
keskin deformatsiyalangan, ingich- kalashgan, xordalari gisqargan, so‘rg‘ichsimon
mushaklari gipoplaziyaga uchragan bo‘ladi. Aksariyat hollarda, u o‘ng qorincha
endokardiga yoki qorinchalararo to‘siqgqa yoyilib tushib, ayrim hollarda, o‘ng
qorinchaning chiqish qismini to‘sib qo‘yishi mumkin. Fibroz halgaga uncha
o‘zgarmagan, uch tabaqali qopqoqning yagona faoliyat ko‘rsatayotgan oldingi tabaqasi
birikadi. Uning o‘lchami ancha katlalash gan, yclkansimon, ayrim hollarda, ozod qismi
o‘ng qorinchaning chiqish sohasiga birikib, qonning oqib chiqish yo‘lagi torayishiga
olib kcladi Yurak cho‘qqisiga yo‘nalgan tabaga o‘ng qorincha bo‘shlig‘ini 2 gismga
bo‘ladi. Yugqorida, siljigan tabaqa ustida joylashgan qismi o‘ng bo‘lmacha bilan qo* sh
i 1 ib katta bo‘shliq hosil giladi. Pastki kichik bo‘lagi, siljigan tabaga ostida joylashgan
bo‘lib, trabckulyar (yoki cho'qqi) va chiqish qismi bilan birgalikda o‘ng qorincha
sifatida faoliyat ko‘rsatadi.

O‘ng bo‘lmacha devori qalinlashgan, ayni vaqtda, o‘ng qorinchan- ing yugori
gismi kcskin ingichkalashgan, anevrizmatik bo‘rtib chiggan. Uning qalinligi 1-3 mm
ni tashkil ctadi. O‘ng qorinchaning distal bo‘shligi dcvori me'yorida yoki
galinlashgan.

Gemodinamikasi. Uch tabaqali qopqoq tabaqasi ko‘p siljiganda, o’pkada qon
aylanishi o‘zgaradi, uning yetishmovchiligi belgilari ku- zatiladi va bo‘lmachalararo
qo‘shilish orqali o‘ngdan chapga qon otib bcriladi. O‘ng qorinchaning distal qismi
o‘pka arteriyasiga kam qon otib berganligi sababli o‘pkada qon oqimi kamayadi.
Bundan tashqari, bo‘Imacha sistolasi vaqlida o‘ng qorinchaning yuqori bo'lagi diastola
davrida bo‘ladi, shu sababli pastki distal bo'lakka diastolik qon oqimi kamayadi va
bo‘lmacha sistolasini samaradorligi pasayadi. Uch tabaqali qopqoq tabaqasi siljishi
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bilan bir qatorda mavjud bo‘lgan kengaygan fib- roz halga ushbu qopgogni
yctishmovchiligiga, kam hollarda stenoziga olib keladi. Agar uch tabagali gopgoq
stenozi dislal kameraga qon oqimini qiyinlashtirsa, yctishmovchilik mavjudligi va o‘ng
gorincha yugori gismining paradoksal gisgarishi hisobiga qorinchalar sistolasi davrida
ko‘p miqgdordagi vcnoz qon yana o‘ng bo‘lmachaga qaytadi. Bu- ning barchasi o‘ng
bo'Imachani gipertrofiyasiga va dilatatsiyasiga olib keladi. Natijada, kavak vcnalar-
dan gon ogimi giyinlashib, katta gon aylanish doirasida vcnoz dimlanish rivojlanadi.
O‘ng bo‘lmacha ichida bosim keskin oshadi. Agar bo‘lmachalararo to‘siq defekti
bo‘lsa, venoz qon chap bo‘lmachaga otib beriladi. Natijada, o‘ng bo‘lmacha ishini
yengillashtirib, tizimli vcnoz yctishmovchilik rivojla- nishining oldi olinadi. Uch
tabaqali qopqoq tabaqasi siljishi va displaziyasida qorinchalararo to‘siqda defekt
bo‘lmasa yoki u kichkina bo‘lsa, og‘ir gemodinamik o‘zgarishlarga olib kcladi.

Klinikasi. Ebshteyn anomaliyasi bola hayotining birinchi kunlari va haftasida
aniqlanadi. Kasal- lik yaxshi kechsa, uzog vaqt unga xos belgilar kuzatilmasligi
mumkin. Bemoming asosiy shikoyatlari -yurak sohasida og‘riq, hansirash, jismoniy
harakatga chidamlilikning pasayishi, yurak urib ketish xurujlari, hushdan ketish kabilar
hisoblanadi. Xurujni bartaraf ctish uchun izoptin, aymalin, kordaron qo* llaniladi.

Obyektiv ko ‘rikda bemorlammglS-ZS % da turli darajadagi ko‘karish aniglanadi.
Ayrimlarida bo‘yin vcnalarining bo‘rtib chiqishi, qo‘l va oyoq barmoglarining
"baraban tayoqchasi” shaklida, timoqlaming ‘“soat oynasi” ko‘rinishida bo‘lishi
kuzatiladi. Ulaming !4 qismida kattalashgan o‘ng bo‘lmacha va o‘ng qorinchaning
yugori bo‘lagi hisobiga “yurak bukrisi” shakllanadi, u keskin kengaygan o’ng bo‘lagi
chap gorinchaning siljitishi hisobiga yurak cho‘qqi turtkisi beshinchi-oltinchi qovurg’a
oralig‘ida old- ingi qo‘Itiq osti chizig‘i sohasida bo‘ladi. Yurak chegarasi chapga va
o‘ngga keskin kengayadi.

Auskultatsiyadao‘pka arteriyasi ustida II ton sustlashgan va bo‘g‘iqlashgan, ot
dupuri ritmi. uch yoki to‘rt tarkibli ritm (I va II tonlami ikkilanishi. qo‘shimcha III va
IV tonlar paydo bo‘lishi hisobiga) eshi- tiladi. Aksariyat bemorlarda to‘sh suyagining
chap qirrasida, to‘rtinchi-beshinchi qovurg‘a oralig‘ida yumshoq sistolik shovqin (uch
tabaqali gopgoq yetishmovchiligi) aniglanadi. Diastolik shovgin uch tabagali qopgoq
teshigining stenozi shakllanganligidan dalolat bcradi.

Ebshteyn anomaliyasida o‘ng qorincha turidagi (hansirash, taxikardiya,
gapatomegaliya, bo‘yin venalari pulsatsiyasi) yurak yetishmovchiligi kuzatiladi.
Bemorda uch tabagali gopqoq obstruksiyasi. o‘pka arteriyasi stenozi, kardiomegaliya
rivojlanganda dekompcnsatsiya bclgilari yuzaga keladi va bu yomon ogibatdan dalolat
beradi. Ular paydo bo’lgandan keyin bemor o‘rta hisobda ikki yil yashaydi.

Laborator-asbohiy tekshirishlar. Ushbu nugson bilan og‘rigan bolalar EKGsida
yurakning elektr o°‘qi o‘ngga siljiydi, Gis tutami 0‘ng oyoqchasining noto‘liq blokadasi
aniglanadi. Barcha tarmoglarda QRS komplcksi past amplitudali, ko‘p fazali bo‘ladi.
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V tipdagi WPW sindromi, bo‘lmacha titrashi va hilpillashi, paroksizmal taxikardiya
xurujlari kuzatilishi mumekin.

Ko'krak gafasi a'zolari rentgenogrammasida o‘pka surati sustlashgan. Aksariyat
hollarda, sharsi- mon shakldagi (220-rasm) yoki to‘nkarilgan kosa ko‘rinishidagi
kardiomegaliya, o‘ng atriovaza burchakning kattalashgan bo‘lmacha va o‘ng
qorinchaning tcpa bo‘lagi hisobiga yuqoriga siljishi, o‘ng diafragma chegarasini
kesilgan ko‘rinishda bo‘lishi (o‘ng qorinchaning kichrayishi hisobiga) aniqla- nadi.
Qon-tomir tutami ingichkalashgan. yurakning chap chegarasi o0'zgarmagan.

Bir va ikki o‘lchamli exokardiografiya, yurak bo‘shliglari katete- rizatsiyasi,
angiokardiografiya usullari yordamida tashxis tasdiglanadi.

Davolash. Uch tabagali gopgoq displaziyasi va uni tabagasining o‘ng qorincha
bo‘shlig‘iga siljishi yagqol namoyon bo‘lganda, bemor erta yurak yetishmovchiligidan
olamdan o'tadi. Katla yoshdagi jar- rohlik amaliyoti o‘tkazilmagan bemorlarda sckin
avjlanib boruvchi yurak yetishmovchiligi, ritm buzilishlari o‘limga olib keladi. Kap-
illyar tomirlardagi qonning kislorod bilan to‘yinganligini 80 % dan past bo‘lishi. av;j
olib borayotgan kardiomegaliya, ritm buzilishlari, dori vositalari bilan davolash
samaradorligining kamligi jarrohlik amaliyoti o‘tkazishga ko‘rsatma hisoblanadi.
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