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1. KIRISH QISM

1.1. ICD-10 kodlari:

ICD10
Kod Nomi:Atrioventrikulyar septal nugson
21.2-savol Atrioventrikulyar septal nugson

Yuklab olish (ICD | https://mkb-10.com/index.php?pid=16136

dan havola)

1.2. Protokolni ishlab chigish va gayta ko'rib chiqish sanasi: Ushbu protokol 2025 yilda ishlab
chigilgan, rejalashtirilgan gayta ko'rib chigish sanasi: 2027 yil.

Ushbu klinik protokol va standartni ishlab chigish uchun mas'ul muassasa:“Akademik V.
Vohidov nomidagi RSNPMCH?” davlat muassasasi.

1.3. Asosiy mualliflar ro‘yxati, qo‘shimcha mualliflar guruhi (to‘liq ism-sharifi, ish joyi,

unvoni/lavozimi):

Ishchi guruh Ismoilov Saidimurod Ibragimovich

rahbari Akademik V.Vohidov nomidagi RIXIATM” davlat muassasasi direktori,
tibbiyot fanlari doktori, Professor

Mas'uliyatli Abrolov Xakimjon Kabuldjanovich

ijrochilar “Akademik V.Vohidov nomidagi RIXIATM” davlat muassasasi 1-sonli

tug‘ma yurak nugsonlari bo‘limi raxbari, tibbiyot fanlari doktori, professor.
Xolmurotov Akmal Abdumalikovich

“Akademik V.Vohidov nomidagi RIXIATM” davlat muassasasi 1-sonli
tug‘ma yurak nugsonlari bo‘limi mudiri, t.f.n.

Muratov Umid Anvarovich

“ Akademik V.\ohidov nomidagi RIXIATM” davlat muassasasi 2-sonli
tug‘ma yurak nugsonlari bo‘limi mudiri, t.f.n.

Inagamov Sur’at Akramjanovich

“Akademik V.\Vohidov nomidagi RIXIATM” davlat muassasasi 1-sonli
tug‘ma yurak nugsonlari bo‘limi kardiojarroxi.

Berdiyev Qobiljon Baxronovich

“Akademik V.Vohidov nomidagi RIXIATM” davlat muassasasi 1-sonli
tug‘ma yurak nugsonlari bo‘limi kardiojarroxi.

-Taqrizchilar (2 ta tashqi, respublika miqyosida va chet davlatdan) (to‘liq ismi-sharifi, ish
joyi, lavozimi va lavozimi);

Tagrizchilar

Efimochkin Georgiy Alekseevich

T.f.n Ochapovskiy nomidagi 1-sonli viloyat klinik shifoxonasi
ilmiy-tadgiqot instituti klinikasi 1-xirurgiya bo‘limi kardiojarroxi
tibbiyot fanlari nomzodi

Aliyev Sherzod Maxmudovich
“Akademik  V.Vohidov nomidagi RIXIATM” davlat muassasasi kottalar
kardioxirurgiyasi bo‘limi raxbari, tibbiyot fanlari doktori, professor.

- Munozaralar “Akademik V. Vohidov nomidagi RIXIATM” davlat muassasasi lImiy kengashining

Protokolsidan ko‘chirma.




Mazkur klinik protokol va standartlar O‘zbekiston Respublikasi Sog’‘ligni saglash vazir o‘rinbosari

Basitxanova E.I, Tibbiy sug‘urta boshgarmasi boshlig‘i Sh. Almardanov, klinik protokollar va standartlarni

ishlab chiqish va joriy etish bo‘limi boshlig‘i Sh.R. Nurimova boshchiligida, Klinik protokollar va standartlarni

ishlab chiqish va joriy etish bo‘limi bosh mutaxassisi G.Djumayeva, yetakchi mutaxassisi N.Raximova

tomonidan tashkiliy va uslubiy ko‘magi asosida ishlab chigilgan.

Protokolda foydalanilgan gisgartmalar

AV atrioventrikulyar

AVK atrioventrikulyar kanal

JAHON arterial bosim

ACT angiokardiografiya

VLG yugori o'pka gipertenziyasi

VOLJ chap qorincha chigish yo'li

UPS tug'ma yurak kasalligi

mexanik sun'iy shamollatish

shamollatish

IMDLA invaziv pulmoner arter bosimi monitoringi
KT Kompyuter tomografiyasi

LV chap qorincha

OAP patent duktus arteriosus

OLSS o'pka tomirlarining umumiy garshiligi
VSD gorincha septal nugsoni

ASD atriyal septal nugson

MZhP interventrikulyar septum

MPP interatrial septum

MRI Magnit-rezonans tomografiya
NSAIDIlar steroid bo'magan yallig'lanishga garshi dorilar
oshgozon o'ng qorincha

osti bezi

CH yurak etishmovchiligi

SPON ko'p organ etishmovchiligi sindromi
EKG elektrokardiogramma

ExoKG exokardiyografiya

1.7. Ushbu nozologiya uchun Protokol foydalanuvchilari:

sog'ligni saglash tashkilotchilari, umumiy amaliyot shifokorlari, pediatrlar, kardiologlar, shifokorlar -
bolalar kardiologlari, shifokorlar - yurak-qon tomir jarrohlari, interventsion radiologlar, anesteziologlar,
reanimatologlar, vizual diagnostika, hamshiralar.

1.8. Ushbu nozologiyadagi bemorlar toifasi: Bolalar va Kottalar.

1.9. Dalillarga asoslangan va tibbiyotga asoslangan dalillar darajasi shkalasi.

uUbDD Dekodlash
1 Malumot-nazorat ostidagi tadgiqotlarni tizimli ko'rib chigish yoki meta-tahlil yordamida
randomizatsiyalangan klinik sinovlarni tizimli ko'rib chigish
Individual ma'lumotnoma-nazorat ostidagi tadgiqotlar yoki individual randomizatsiyalangan klinik
2 sinovlar va meta-tahlil yordamida randomizatsiyalangan klinik sinovlardan tashqgari har ganday
dizayndagi tadgigotlarni tizimli ko'rib chiqish
3 Malumot usuli bo'yicha ketma-ket nazoratsiz tadgiqotlar yoki o'rganilayotgan usuldan mustaqil

bo'Imagan mos yozuvlar usuli bilan tadgiqgotlar yoki tasodifiy bo'lmagan giyosiy tadgiqotlar, shu




jumladan kohort tadgiqotlari

S

Qiyosiy bo'lImagan tadgiqotlar, klinik holat hisoboti

5 Harakat mexanizmi yoki ekspert xulosasi uchun fagat mantigiy asos mavjud

Profilaktik, terapevtik va reabilitatsiya tadbirlari uchun dalillar darajasini (LE) baholash uchun

shkala
UbD Dekodlash

1 Meta-tahlil yordamida RCTlarni tizimli ko'rib chigish

9 Tanlangan RCTlar va meta-tahlil yordamida RCTlardan tashgari har ganday dizayndagi tadgiqotlarni
tizimli ko'rib chigish

3 Tasodifiy bo'lmagan giyosiy tadgigotlar, shu jumladan. kohort tadgiqotlari

4 Qiyosiy bo'Imagan tadgiqotlar, misollar hisobotlari yoki holatlar seriyasi, vaziyatni nazorat gilish
bo'yicha tadgiqotlar

5 Fagat aralashuvning ta'sir gilish mexanizmi (klinikgacha tadgigotlar) yoki ekspert xulosasi uchun
asos mavjud

Profilaktik, diagnostika, terapevtik va reabilitatsiya tadbirlari bo'yicha tavsiyalar (CLR) bo'yicha
darajasini baholash shkalasi

CID Dekodlash

A Kuchli tavsiya (barcha samaradorlik chora-tadbirlari (natijalari) muhim, barcha tadgiqotlar yuqori
yoki adolatli uslubiy sifatga ega va ularning gizigish natijalari bo'yicha xulosalari izchil)

Shartli tavsiyalar (ko'rib chigilgan barcha samaradorlik choralari (natijalari) muhim emas, barcha
B tadgiqotlar yuqori yoki adolatli uslubiy sifatga ega emas va/yoki ularning qizigish natijalari
bo'yicha xulosalari mos kelmaydi)

Zaif tavsiya (adekvat sifatli dalillarning yo'gligi (ko'rib chigilgan barcha samaradorlik choralari
C | (natijalari) muhim emas, barcha tadgiqotlar past uslubiy sifatga ega va ularning gizigish natijalari
bo'yicha xulosalari izchil emas)

2. ASOSIY QISM.
Shartlar va ta'riflar

Atrioventrikulyar kanalning gisman (to’lig bo‘'lmagan) shakli- gorincha nugsoni bo'Imagan
birlamchi atriyal septal nugsonning mavjudligi va oldingi mitral gopgog varagasining turli darajadagi
yorilishi bilan tavsiflanadi.

Atrioventrikulyar kanalning to'lig shakli- birlamchi atriyal septal nugson, kirishni cheklovchi
bo'lmagan gorincha septal nugsoni va bitta atrioventrikulyar gopgog mavjudligi bilan tavsiflanadi.

Angiyokardiografiya- rentgen-nurli diagnostikasining invaziv usuli, bu gon tomiriga rentgen
kontrast moddasini Kiritish, yurak va gon tomirlari bo'shliglaridagi bosimni to'g'ridan-to'g'ri o'lchash, gon
namunalarini olish orgali yurak va gon tomirlarining bo'shliglarini vizual ravishda ko'rsatishdan iborat.
ulardan uning gaz tarkibini baholash, shuningdek, yurak-gon tomir tizimining olingan rentgen kontrastli
tasvirlari asosida morfometrik hisob-kitoblarni amalga oshirish.

Eyzenmenger sindromi- uzoq muddatli davolanmagan Kkatta intra- va asoratidir chapdan o'ngga
tushirishning boshlang'ich yo'nalishi bilan ekstrakardial shuntlar. Bunday shuntlarning uzog muddatli
mavjudligi o'pka tomirlarining qarshiligining oshishiga va tomir devori qalinligida qaytarilmas
o'zgarishlarning bosgichma-bosgich rivojlanishiga olib keladi, bu esa birinchi navbatda bu shuntlar
darajasida ikki tomonlama qon ogimining paydo bo'lishiga olib keladi, keyin esa bir yo'nalishli o'ngdan
chapga manyovrga. Shunday qilib, venoz qon tizimli gon aylanishiga kirib, arterial hipoksemiyaning
paydo bo'lishiga va rivojlanishiga olib keladi. Tashxis ekokardiyografiya yoki yurak Kkateterizatsiyasi
yordamida amalga oshiriladi. Eisenmenger sindromi fagat uzoq vaqt davomida jarrohlik davolash
yo'gligida rivojlanadi va allagachon gaytarib bo'lImaydigan holatdir. Davolash konservativ, palliativ bo'lib,
umrini uzaytirish va hayot sifatini yaxshilashga qaratilgan. O'pka gon aylanishining tomirlarida
gaytarilmas o'zgarishlarning nazoratsiz rivojlanishi uchun yagona mumkin bo'lgan jarrohlik davolash usuli
yurak-o'pka kompleksining transplantatsiyasi bo'lib qoladi.

Myuller operatsiyasi, 0'pka arteriyasining torayishi- radikal tuzatish oldidan palliativ bosqichli
jarrohlik aralashuv bo'lib, o'pka gon aylanishining tomirlarida gaytarilmas o'zgarishlarning rivojlanishiga




yo'l go'ymaslik va pulmoner gon aylanishiga erishish uchun gon ogimini o'pka gon aylanishiga kamaytirish
uchun o'pka arteriyasining magistraliga manjetni qo'llashdan iborat. o'pka va tizimli qon aylanishi
o'rtasidagi muvozanat.

Seskiventrikulyar tuzatish- sesquiventrikulyar qon aylanishi Fontanga ko'ra oddiy ikki qorincha
gon aylanishi va bitta gorincha gon aylanishi o'rtasidagi gemodinamikaning oraliq turi. Ushbu aralashuv
ikki tomonlama kavopulmoner anastomozni qo'llash va bir vagtning o'zida pastki vena kava tizimidan
o'pka arteriyasiga antegrad gon ogimini goldirishdan iborat. Ushbu operatsiya sizga o'ng gorinchani
tushirishga, sistolik ortigcha yukni kamaytirishga va pulsatsiyalanuvchi o'pka gon ogimini saglashga imkon
beradi. Bundan tashqari, o'ng qorincha va trikiispid gopgog'ining o'sishi ehtimoli saglanib qoladi.
Seskiventrikulyar tuzatish 6-18 oylikda amalga oshiriladi. Ushbu turdagi jarrohlik uchun ko'rsatma shunt
va atriyal septal nugsonning okklyuziyasi bilan salbiy sinov bo'lib, o'ng qorincha to'liq yurak chigishini
ta'minlay olmaydi. Shu bilan birga, u pastki vena kavadan venoz gaytib keladigan hajmga gon quyishga
godir. Ikki yo'nalishli kavopulmoner anastomozni amalga oshirgandan so'ng, yuqori vena kavasidan qon
to'g'ridan-to'g'ri o'pka arteriyalariga o'ng gorincha va o'ng atriumni chetlab o'tadi.

1. Kasallik yoki holat hagida gisqacha ma'lumot (kasalliklar yoki sharoitlar guruhi)
1.1 Kasallik va holatning ta'rifi (kasalliklar yoki sharoitlar guruhi)

Atrioventrikulyar kanal (AVC) - ikkita gorinchali yuraklarda umumiy atrioventrikulyar gopgogning
darhol ustidagi va ostidagi septal to'gimalarning (septal septa) etishmovchiligi yoki yo'qligi bilan
tavsiflanadi.[1]. Shunday qilib, ikkala atrium bitta umumiy gopgoq orgali qorinchalar bilan aloga giladi,
uning ustida atriumlar o'rtasida nugson qoladi va ularning ostida gorinchalar o'rtasida nugson mavjud.
AVC ning "to'lig shakli" deb ataladigan narsa paydo bo'ladi. Kichkina interventrikulyar nugson bo'lsa,
nugson yanada "qulay" oralig shaklga ega bo'lishi mumkin va ikkinchisi yo'q bo'lganda, klapanlar shartli
ravishda o'ng va chap gismlarga bo'linadi, keyin nugson "to'liq bo'Imagan” ni oladi. shakl (gisman VVC).

Sinonimlar: atrioventrikulyar kanal, atrioventrikulyar septal nugsonlar, atrioventrikulyar nugsonlar,
patent atrioventrikulyar kanal, endokard yostig'i nugsoni.

Qusurning morfologik mezonlari[2-4]:

1. AKDning belgilovchi xususiyatlari atrioventrikulyar septumning etishmovchiligi yoki yo'qligi
bo'lib, bu umumiy atrioventrikulyar gopgogning yuqorisida birlamchi atriyal septal nugsonning (ASD)
paydo bo'lishiga va kirishda gorincha septal nugsonining (VSD) paydo bo'lishiga olib keladi ( bazal)
mintaga, umumiy atrioventrikulyar qopqoq ostida.

2. VVC ning barcha kichik turlari uchun umumiy morfologik xususiyat - yurak gorinchalarining
hajmi va hajmidan qat'i nazar, bir xil darajada joylashgan umumiy atrioventrikulyar gopgogning
mavjudligi. Vana bitta teshikka ega bo'lishi yoki ko'prikka o'xshash to'gimalar segmentlari mavjudligi
sababli ikkita teshikka bo'linishi mumkin.

3. Ko'pincha, umumiy atrioventrikulyar gopgoq 5 yoki undan ko'p varagalar (7 varagdan ko'p
bo'lmagan) mavjudligi bilan tavsiflanadi, komissuralarning zo'ravonligi va varagalar hajmida sezilarli
o'zgaruvchanlik.

4. AVK ning to'liq shakli umumiy AV gopgog'ining chap (mitral) gismining chap gorincha chigish
yo'liga garab siljishi bilan tavsiflanadi.

5.VVC ning to'liq shakli aorta ildizining oldinga va o'ngga siljishi bilan chap qorincha ogimining
gisqarishi, uzayishi va chigish yo'llarining torayishi bilan tavsiflanadi.

6. Qisman AVK bilan og'rigan bemorlarda interatrial septum normal uzunlikda bo'ladi va birlamchi
ASD VSD ogimida to'gimalarning etishmovchiligi bilan birgalikda interatrial septumning fagat kichik
segmentining yo'qligi natijasidir.

Tegishli nugsonlar [3,5]:

- Ko'pincha VKA ikkilamchi atriyal septal nugson (ASD) bilan birlashtiriladi
11 dan 21% gacha

- VKA bilan go'shilgan ikkinchi eng ko'p uchraydigan tug'ma yurak kasalligi - bu ochiq arterioz
kanalining mavjudligi (10% gacha).

- Fallot tetralogiyasi (6,5% gacha)

- deskratsiyalangan koronar sinus, yordamchi yugori vena kava bilan birgalikda (3% gacha)

- situs ambiguus (2,5% gacha)

- 0'pka stenozisiz 0'ng gorinchadan katta arteriyalarning ikki tomonlama kelib chiqishi (2% gacha).



- interventrikulyar septumning go'shimcha mushak nugsoni (1,5% gacha)

- 0'pka stenozi bilan o'ng gorinchadan katta arteriyalarning ikki tomonlama kelib chigishi (1%
gacha).

- situs inversus totalis (1% gacha)

- 0'pka venalarining umumiy anomal drenaji (1% gacha)

- chap gorincha chigish yo'lidagi obstruktsiya (0,6% gacha)

- katta arteriyalarning transpozitsiyasi (0,3% gacha).

Yurak bo'lmagan patologiyaga kelsak, VKA ning Down sindromi bilan eng keng targalgan
kombinatsiyasi  kuzatiladi. Bundan tashqgari, Daun sindromi bilan kombinatsiya ko'pincha
atriyoventrikulyar kanalning to'liq shaklida katta septal nugsonlar bilan (75% gacha) va kamdan-kam
hollarda VVC ning gisman shaklida (5% dan kam) uchraydi. VKA ning Daun sindromi bilan
kombinatsiyasi chap yurakning obstruktiv patologiyasining mavjudligi bilan tavsiflanmaydi va aksincha,
o'pka gipertenziyasini rivojlanish tendentsiyasi bilan o'pka garshiligining oshishi bilan tavsiflanadi.6,7].

1.2 Kasallik yoki holatning etiologiyasi va patogenezi (kasalliklar yoki holatlar guruhi)

Embriogenez jarayonida atriyal va qorinchalararo pardalar bir-biriga garab rivojlanadi. Xuddi shu
davrda intrakardiyak septalarning o'sishiga perpendikulyar tekislikda atriyalar va qorinchalar chegarasida
endokard yostigchalarining o'sishi kuzatiladi. Ushbu endokard yostigchalari ham bir-biriga garab o'sib
boradi, bu oxir-ogibat yurakning o'ng va chap yarmining gemodinamik bo'linishiga va atriumlar va
gorinchalar chegarasida ikkita atrioventrikulyar klapanlarning (o'ng - trikispid va chap - mitral)
shakllanishiga olib kelishi kerak; Odatda gon fagat atriyadan yurak qorinchalariga yo'nalish orgali o'tishiga
imkon beradi. Shunday qilib, endokard yostiqchalarining rivojlanishining buzilishi yurakning o'ng va chap
yarmini ajratish buzilishi va ikkita alohida atrioventrikulyar klapanlarning shakllanishi bilan tavsiflangan
anomaliyalar spektrining rivojlanishiga olib kelishi mumkin. Bu nugsonlar, birlamchi ASD va kirish VSD
hajmiga garab, atrioventrikulyar septal nugsonlar guruhini tashkil giladi.

Asosiy patofiziologik o'zgarishlar qonning chapdan o'ngga manevrasi tufayli yuzaga keladi, bu AV
septal nugsonlarning mavjudligi bilan bog'lig. Katta (cheklovchi bo'lmagan) gorincha septal nugsoni (VSD
ning to'liq shakli) mavjud bo'lganda, chapdan o'ngga shunt muhim ahamiyatga ega. Bu o'ng gorincha va
o'pka arteriyasidagi bosimning tizimli bosimga yaqginlashishi yoki tenglashishiga olib keladi. Ushbu fonda
o'pka tomirlarining qarshiligi tezda kuchayadi va 6 oydan 12 oygacha, ba'zan esa ertaroq o'pka qon
aylanishi tomirlari devorida gaytarilmas o'zgarishlar rivojlana boshlaydi (gaytarib bo'lmaydigan o'pka
gipertenziyasi). Umumiy AV klapanining og'ir regurjitatsiyasi mavjud bo'lganda (AVK ning to'liq shakli
bo'lgan bemorlarning 15% gacha) yurak gorinchalarining ortigcha yuklanishi sezilarli darajada oshadi (va
odatda o'ng qorinchaning ortigcha yuklanishi ancha aniq bo'ladi). LV ga garaganda).

Qisman VKAda shunt fagat atrium darajasida joylashgan (shant odatda katta, lekin ba'zan o'rtacha
yoki hatto ahamiyatsiz bo'lishi mumkin). Bunday holatlarda o'pka qon aylanishining tomirlarida
gaytarilmas o'zgarishlarni rivojlanish xavfi bir vaqgtning o'zida VSD mavjudligiga garaganda ancha past
bo'ladi va hatto gaytarilmas tomir o'zgarishlari rivojlansa ham, bu to'liq shaklga garaganda ancha uzogroq
vaqt oralig'ini talab giladi. VKA. Qisman AVKda vaziyatning og'irligi umumiy AV klapanining chap
komponentida regdrjitatsiya mavjudligi va og'irligiga ham bog'lig. Jiddiy regdrjitatsiya bilan (gisman VKA
bilan og'rigan bemorlarning 10-15%) chapdan o'ngga shunt kuchayadi va ko'pincha regurgitant ogim
to'g'ridan-to'g'ri LVdan o'ng atriumga yo'naltiriladi, bu esa insult hajmining oshishiga olib keladi. chap va
o'ng qorinchalar va buning natijasida erta yoshda og'ir kardiomegaliya va yurak etishmovchiligi
rivojlanishi. Regurgitatsiyaning asosiy sabablaridan biri bu umumiy AV gopgog'ining mitral
komponentining chap yuqori va chap pastki varaqglari o'rtasida halga fibrozusining asosigacha bo'linishi.
Bo'linishning bunday lokalizatsiyasi bilan regurgitant ogim odatda to'g'ridan-to'g'ri o'ng atriumga
yo'naltiriladi, bu uning sezilarli o'sishiga olib keladi. AV klapan regurgitatsiyasining aniq mexanizmi
ko'pincha noaniq bo'lsa-da va varagalar soni, o'lchami va konfiguratsiyasiga va umumiy gopgogning
subvalvular apparatining biriktirilishi xususiyatlariga garab sezilarli darajada farq giladi.

VKA o'ng gorincha chigish yo'llarining og'ir obstruktsiyasi yoki o'pka qopgog'ining stenozi bilan
birlashganda, o'pka gipertenziyasining rivojlanishi xarakterli emas.[8-11].

1.3 Kasallik yoki holatning epidemiologiyasi (kasalliklar yoki holatlar guruhi)

VVK 104 yangi tug'ilgan chagaloqga taxminan 1-3 tasida uchraydi, bu barcha tug'ma yurak



nugsonlarining 3-6% ni tashkil giladi. 1zolyatsiya gilingan VHD kritik bo'Imagan tug'ma yurak kasalligi
bo'lsa-da, bemorlarning 3-5 foizida hayotning birinchi haftalarida uning rivojlanishi va rivojlanishi bilan
jarrohlik davolash talab gilinishi mumkin. ifodalangan yurak etishmovchilik yogilgan fon
volemik ortiqcha yukasosan yurakning o'ng tomonida. VVC bilan og'rigan
bemorlarning 75 foizida konjenital yurak kasalligi va Daun sindromi kombinatsiyasi kuzatiladi.[11-14].

1.4 Kasalliklar va ular bilan bog'lig sog’'lig muammolarining xalgaro statistik tasnifiga muvofiq
kasallik yoki holatni (kasalliklar yoki sharoitlar guruhini) kodlash xususiyatlari

21.2-savol - atrioventrikulyar septal nugson

1.5 Kasallik yoki holatning tasnifi (kasalliklar yoki holatlar guruhi)

Yurakning septa va AV klapanlarining rivojlanmaganlik darajasiga garab, uchta shakl ajratiladi:
1) AVK ning to'lig bo'Imagan (gisman) shakli - birlamchi nugson mavjudligi bilan tavsiflanadi
interatrial septum va turli zo'ravonlik oldingi mitral qopgoq varagasining yorilishi.

2) VVC ning oraliq shakli oldingi mitral gopgoqg varaqgasining bo'linishi, asosiy ASD va odatda
cheklovchi kirish VSD bilan birgalikda ikkita alohida atrioventrikulyar klapanlarning mavjudligi bilan
tavsiflanadi.

3) To'lig shakl - birlamchi atriyal septal nugson, Kirishni cheklovchi bo'lmagan qorincha septal
nugsoni, bitta atrioventrikulyar qopgoq mavjudligi bilan tavsiflanadi.15,21].

Qorinchalarning rivojlanish darajasiga garab quyidagilar mavjud:

1) Balanslangan shakl - bu o'lchamdagi ikkita etarli darajada rivojlangan qorincha bo'lgan AVK.

2) Balanssiz shakl VVC bo'lib, unda gorinchalardan biri ikkinchisidan sezilarli darajada kichikroq,
ammo qorincha hajmi gemodinamikani biventrikulyar tuzatishni amalga oshirish uchun etarli deb
hisoblanadi (LV / RV uzun o'gi 0,65 dan ortig). Qorinchalar o'rtasidagi nomutanosiblik anigq bo'lgan AVK
ning muvozanatsiz shakli (uzun o'q bo'ylab LV / RV nisbati 0,45-0,65 va / yoki o'ng AV klapan maydoni /
chap tomonning maydoni nisbati). AV klapan 0,5 dan kam) biventrikulyar tuzatishni amalga oshirish
imkoniyatini istisno giladi. VKA ning muvozanatsiz shakli VKA bilan og'rigan bemorlarning 7-10% da
uchraydi. Bundan tashgari, 2/3 hollarda o'ng gorincha dominant [15,74-75].

Rastelli bo'yicha AVC ning to'liq shaklining tasnifi (oldingi ko'prik morfologiyasi asosida)

eshiklar)[16]:

A turi (taxminan 69%): oldingi ko'prikka o'xshash varaq interventrikulyar septum ustida taxminan
ikkita teng gismga bo'linadi: chap gorincha ustidagi mitral gism va o'ng qorincha ustidagi triktspid gismi.
Umumiy ko'prikka o'xshash varaganing chap va o'ng gismlarga bo'linishi gorinchalararo septumning
cho'qqgisiga xordalar yordamida sezilarli darajada bir xil biriktirilishi, gorinchalararo septumning to'g'ridan-
to'g'ri tekisligi ostidagi nugsoni bilan bog'lig. uzuk.

B tipi (9% gacha): o'ng qorinchadagi papiller mushaklardan chordalarning oldingi pontin
varagchasining mitral gismi yuzasiga anormal birikishi bilan tavsiflanadi, bu umumiy pontin varaglarining
mitral va mitral varaglarga notekis bo'linishiga olib keladi. trikispid tarkibiy gismlari. C tipi (taxminan
22%): oldingi ko'prikka o'xshash varagning gismlarga bo'linmasligi va tizma bilan akkord biriktirilishi
yo'gligi sababli VSD ustida erkin suzib yurishi bilan tavsiflanadi.

1.6 Kasallik yoki holatning klinik ko'rinishi (kasalliklar yoki holatlar guruhi)

VKA bilan jarrohlik yo'li bilan davolanmagan bemorlarda klinik ko'rinish nugsonning morfologik
va funktsional xususiyatlariga bog'liq. AVK ning gisman shakli bilan chap AV qopgog'ining engil
regurjitatsiyasi va og'ir yurak anomaliyalarining yo'gligi bilan birgalikda klinik ko'rinish ASD bilan
og'rigan bemorlarga o'xshaydi va kamdan-kam hollarda hayotning 1 yoshidan oldin paydo bo'ladi. O'pka
tomirlarining yuqori garshiligining gaytarilmas rivojlanishi (yuqori o'pka gipertenziyasi (HPH)) fagat kam
sonli bemorlarda va odatda 20 yoshdan 40 yoshgacha rivojlanadi. Bunday bemorlarda simptomatik
yomonlashuv ko'pincha doimiy hajmning ortiqcha yuklanishi natijasida atriyal fibrilatsiyaning boshlanishi
bilan bog'liq va kamdan-kam hollarda 18-20 yoshdan oldin sodir bo'ladi.8,0'n bir,17].

AVK ning gisman shakli va chap AV gopqog'ining o'rtacha yoki og'ir regurjitatsiyasi bo'lgan
bemorlar chap atriumning haddan tashgari yuklanishining yo'qligi yoki ozgina darajasi va o'pka venoz
gipertenziyaning kamdan-kam rivojlanishi bilan tavsiflanadi, ammo gonning chapdan o'ngga anig shunt
tufayli ular pulmoner arteriyadagi bosimning sezilarli darajada oshishi bilan tavsiflanadi. Shu sababli,
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bunday bemorlarning 20 foizi allagachon chagaloglik davrida jiddiy alomatlarga ega (o'pka qon
aylanishining ortigcha yuklanishi, yurak etishmovchiligining rivojlanishi belgilari) va jarrohlik davolashsiz
ularning ko'pchiligi hayotning birinchi o'n yilligida vafot etadi.8,11].

VKA ning to'lig shakli bo'lgan bemorlar kasallikning yanada noqulay kursi bilan ajralib turadi.
Jarrohlik aralashuvisiz ushbu guruhdagi bemorlarning ko'pchiligi hayotning dastlabki 3-5 yilida vafot etadi.
Kasallikning tabiiy yo'lida o'limning asosiy sababi - yuqgori o'pka gipertenziyasining tez rivojlanishi va
rivojlanishi. Dastlabki ikki yil ichida jarrohlik aralashuvi bo'Imasa, bolalarda klinik ko'rinishda progressiv
yurak etishmovchiligi belgilari, takroriy o'pka infektsiyalari ustunlik giladi. Ushbu klinik ko'rinishlar
ko'pincha ushbu guruhdagi bemorlarning 60% gacha o'rtacha yoki og'ir AV qopgoq regurjitatsiyasi
mavjudligi bilan kuchayadi. Agar bolalar bu davrda omon qolsalar, vaziyatning og'irligining asosiy
omillari umumiy AV klapanidagi regrjitatsiyaning rivojlanishi va qaytmas LPH rivojlanishidir.3,7,8,18].

2. Kasallik yoki holatning diagnostikasi (kasalliklar yoki holatlar guruhi), diagnostika usullaridan
foydalanishga tibbiy ko'rsatmalar va kontrendikatsiyalar

Diagnostika mezonlari Shikoyatlar:

- nafas qisilishi;

- tez-tez nafas olish kasalliklari;

- kam vazn ortishi;

- ovgatlantirish paytida terlash;

- ko'krakni rad etish;

- kardiopalmus.

Anamnez: tug'ma yurak kasalligining prenatal diagnostikasi. Jismoniy tekshiruv:

- taxikardiya; UPS;

- nafas qisilishi;

- gepatomegali;

- turli darajadagi siyanoz - pulmoner gipertenziya rivojlanishi yoki VKA ning boshga bilan

kombinatsiyasi bilan

- turli intensivlikdagi sistolik shovqin, o'pka arteriyasi ustida ikkinchi tonning urg'usi.O'pka

gipertenziyasi darajasining oshishi bilan sistolik shovqin zaiflashishi mumkin.

Laboratoriya testlari: VKA uchun aniq ma'lumot bermang. Instrumental tadgiqotlar:

Ko'krak gafasi rentgenogrammasi:

- turli darajadagi kardiomegaliya;

- 0'pka nagshini mustahkamlash va o'pka arteriyasi yoyining bo'rtib ketishi. EKG:

- yurakning elektr o'gining chapga og'ishi;

- ikkala atriyaning ortigcha yuklanishi;

- 0'ng qorincha gipertrofiyasi belgilari rsR' yoki RSR'.

EchoCG:

- asosiy atriyal septal nugsonni vizualizatsiya qilish;

- to'lig bo'lmagan shaklga ega bo'Imagan interventrikulyar septum, oralig shaklga ega bo'lgan
interventrikulyar septumning cheklovchi nugsoni yoki VVC ning to'liq shakli bilan katta kirish VSD;

- AV klapanlarning morfologiyasini aniglash (tolali halgalar soni va ularning o'lchamlari);

- mitral komponentli varaganing bo'linishini vizualizatsiya qilish;

- gqorinchalarning o'lchamlari nisbati (AVK ning muvozanatsiz shakli bo'lsa).

2.1 Shikoyatlar va anamnez

- VKA bilan og'rigan barcha bemorlarga vaziyatning og'irligini aniglash uchun anamnez va
shikoyatlarni batafsil to'plash tavsiya etiladi.4,8,0'n bir,19-21].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: 1) VSD (VVC ning gisman shakli) bo'lImagan VVC bilan og'rigan va AV klapanining
chap komponenti etishmovchiligining minimal darajasi bo'lgan bemorlar hayotning birinchi o'n yilligida
odatda hech ganday shikoyat gilmaydi. Ba'zida asemptomatik kurs hayotning birinchi o'n yilligidan
sezilarli darajada uzoq davom etishi mumkin, hayotning uchinchi va hatto to'rtinchi o'n yilligigacha. Klinik
ko'rinish ASD bilan og'rigan bemorlarniki bilan deyarli bir xil, fagat chap AV klapanlarning engil
regurjitatsiyasi mavjudligida apikal sistolik shovqgin bo'lishi mumkin. 2) Qisman AVK va o'rta va og'ir



chap AV komponenti etishmovchiligi bo'lgan bemorlarda simptomlar ko'pincha ertarogq boshlanadi (odatda
bir yoshdan ikki yoshgacha) va progressiv og'ir yurak etishmovchiligi ko'pincha chagaloglik davrida
davolanishni talab gilishi mumkin. ASDga xos bo'lgan odatiy belgilarga qo'shimcha ravishda, ushbu
guruhdagi bemorlarda aniq apikal pansistolik shovqin borligi ham ko'pincha taxipne va gepatomegaliyani
boshdan kechiradi; 3) VKA ning to'liq shakli bo'lgan bemorlarda klinik ko'rinish va shikoyatlar odatda
hayotning birinchi yilida (ko'pincha hayotning birinchi oylarida) paydo bo'ladi va progressiv og'ir yurak
etishmovchiligining namoyon bo'lishi (yurak etishmovchiligi (YF) belgilari) tufayli yuzaga keladi. VKA
bilan og'rigan bolalar - dam olish paytida yoki jismoniy zo'rigish (yig'lash, ovqgatlanish) paytida nafas
gisilishi, taxikardiya, gepatomegali, terlash, yomon ishtaha, kechikkan vazn ortishi, boshga shoshilinch
sharoitlar bo'lmaganda jismoniy rivojlanishning kechikishi). Yurak etishmovchiligini odatda konservativ
davo bilan nazorat qgilib bo'Imaydi. Bu taxipneaning kuchayishiga, periferik perfuziyaning yomonlashishiga
va rivojlanish kechikishiga olib keladi. Ba'zida yurak etishmovchiligi erta yoshda minimal bo'lib, uning
birinchi namoyon bo'lishi va rivojlanishi fagat bir yoshdan oshganida gayd etilishi mumkin va endi yurak
kameralarining ortigcha yuklanishi tufayli emas, balki og'ir gipertenziv o'pkaning paydo bo'lishi tufayli
yuzaga kelishi mumkin. gon tomir kasalliklari va hatto Eyzenmenger sindromining rivojlanishi [4,8,0'n
bir,19-23].

2.2 Jismoniy tekshiruv

- Jismoniy tekshiruv vaqgtida VKA bilan og'rigan barcha bemorlarga nafas qisilishi, taxikardiya,
gepatomegaliya, terlash mavjudligiga e'tibor berish tavsiya etiladi, bu bizga HF mavjudligini va og'irligini
aniglash imkonini beradi.8,0'n bir].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: Tug'ilgandan keyin klinik ko'rinish intrakardial shuntlar (VSD va ASD) hajmiga,
shuningdek, umumiy AV qopgog'ining chap komponentida etishmovchilik darajasiga garab sezilarli
darajada farq qilishi mumkin. Katta shuntli va chap AV qopqog'ida og'ir etishmovchiligi bo'lgan
bemorlarda yurak etishmovchiligi belgilari deyarli har doim mavjud (taxikardiya; nafas qisilishi; jigar
chegaralarining kengayishi, terlash). Og'ir yurak etishmovchiligi bilan ko'p organ etishmovchiligi sindromi
(MODS) tez rivojlanadi, shuning uchun yurak etishmovchiligining rivojlanishi bemorni kasalxonaga
yotgizish va bemorni davolashning keyingi taktikasini aniglash uchun kardiojarrohlik shifoxonasiga
o'tkazish uchun ko'rsatma hisoblanadi.

- Yurak auskultatsiyasi paytida VKAga shubha qilingan barcha bemorlarga yurak shovginlari
mavjudligiga e'tibor berish tavsiya etiladi.8,0'n bir].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: AVK uchun quyidagi auskultativ rasm xarakterlidir (lekin patognomonik emas): o'pka
arteriyasida bosimning oshishi tufayli ikkinchi yurak tovushi bo'linadi, kuchayadi. Sistolik shovqin
yurakning butun yuzasi bo'ylab eshitiladi va yurak cho'qqgisida kuchayadi, aynigsa chap AV gopgog'ining
aniq regurgitatsiyasi bilan.

2.3 Laboratoriya diagnostikasi

- Metabolik kasalliklar darajasini aniglash va baholash uchun og'ir kasal bo'lgan yangi tug'ilgan
chagaloglar uchun kislota-baz va qon gazini o'rganish tavsiya etiladi.[22-24].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

- Operatsiyadan oldin VKA bilan og'rigan barcha bemorlarga gemoglobinning boshlang'ich
darajasini, leykotsitlar va trombotsitlar sonini aniglash uchun umumiy (klinik) gon testini o'tkazish tavsiya
etiladi.[8].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

- Operatsiyadan oldin VKA bilan og'rigan barcha bemorlarga intraoperatif va operatsiyadan
keyingi gon ketish xavfini bashorat gilish uchun koagulogramma (gemostazni indikativ o'rganish) o'tkazish
tavsiya etiladi.8,0'n bir].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

2.4 Instrumental diagnostika tadgiqgotlari

- Tug'ma yurak kasalligiga shubha gilingan barcha bemorlarga va aynigsa VKAga yuqori va pastki



ekstremitalarning puls oksimetriyasidan o'tish tavsiya etiladi.24,25,81-83].

Dalillarning aniglik darajasi 2 (ishontirish darajasi B).

Sharhlar: VKA uchun nugson asoratlanmagan bo'lsa, to'yinganlikning pasayishi odatiy hol emas.
Yugori va pastki ekstremitalarda to'yinganlikning nosimmetrik pasayishi odatda o'pka tomirlari
garshiligining sezilarli darajada oshishi bilan kuzatiladi (o'pka gipertenziyasining rivojlanishi bilan
murakkab kurs), yurakning o'ng gismlarida bosim chapdagi bosimdan oshib keta boshlaganda. , bu venoz
gonning aortaga Kirishiga va natijada arterial hipoksemiyaning paydo bo'lishiga olib keladi. Agar gonning
kislorod bilan to'yinganligidagi farq yugori va pastki ekstremitalar o'rtasida 3% dan ortiq bo'lsa, u bilan
birga keladigan patologiya (PDA, aorta koarktatsiyasi) mavjudligini istisno gilish yoki tasdiglash kerak.

- VKA bilan og'rigan barcha bemorlarga o'pkada infiltrativ o'zgarishlarni istisno gilish uchun
ko'krak gafasi rentgenogrammasini o'tkazish tavsiya etiladi. Umumiy AV klapanning chap komponentining
o'rtacha yoki og'ir regurgitatsiyasi bilan rentgenogrammada odatda chap va o'ng qorinchalar, o'ng
atriumning kengayishi belgilari bilan og'ir kardiomegaliya, shuningdek o'pkaning gattiq tigilishi
aniglanadi.8,o'n bir].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: VKA ning to'liq ko'rinishida yurak etishmovchiligi bo'lgan chagaloglar va yangi tug'ilgan
chagaloglarda ham tez-tez kardiomegali va o'pka tigilishi mavjud. Agar VKA ning to'lig shakli bo'lgan
bemor 0'z vaqgtida operatsiya gilinmasa, u o'pka gipertenziyasini rivojlanishi mumkin. Ushbu holat uchun
ko'krak gafasi organlarining oddiy rentgenogrammasi yurakning hajmi biroz kattalashganligi va asosiy
o'zgarishlar o'pka gon aylanishining tomirlariga ta'sir gilishi bilan tavsiflanadi: markaziy o'pka arteriyalari
bilan birgalikda keskin kengaygan. periferik pulmoner nagshning keskin zaiflashishi (o'pkaning distal
maydonlari shaffof).

- VKA bilan og'rigan barcha bemorlarga o'ng atriumning gemodinamik ortiqcha yuklanishi yoki
yurak o'tkazuvchanligi tizimining shakllanishi (joylashuvi) anormalliklari tufayli yuzaga kelishi mumkin
bo'lgan ritm buzilishlarini aniglash uchun elektrokardiogrammani ro'yxatdan o'tkazish tavsiya etiladi.26-
29,84].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

Sharhlar: agar ritm buzilishi bo'Imasa, elektrokardiografiya ma'lumotlari patognomonik bo'Imagan
xarakterli o'zgarishlarni ham aniglashi mumkin, xususan: o'ng (rsR' yoki RSR') va kamroq tez-tez chap
gorincha gipertrofiyasi belgilari, ko'pincha uzayishi kuzatiladi. PR oralig'i va yurakning elektr o'gining
chapga og'ishi [26-29,84].

- Transtorasik ekokardiyografiya (EchoCG) barcha bemorlarga tavsiya etiladi: Ikki o'lchovli
ekokardiyografiya, aynigsa Doppler rejimi bilan birgalikda, aksariyat hollarda nugsonning morfologik
xususiyatlari hagida to'lig ma'lumot beradi. Yuqori aniglik bilan u AV septal nugsonlarining o'lchamlari va
lokalizatsiyasini, interventrikulyar septumning o'ngga yoki chapga og'ishida yurak gorinchalarining
nomutanosiblik darajasini aniglashga, umumiy AV morfologiyasini baholashga imkon beradi. vana va o'ng
va chap gismlarda etishmovchilik darajasi (to'rt kamerali proektsiyada) [8,0'n bir,24,30-35,85-88].

Dalillarning aniglik darajasi: 3 (ishontirish darajasi B).

Sharhlar: AVK chap va o'ng AV Kklapanlarining bir xil darajada joylashishi bilan tavsiflanadi.
Shuningdek, ekokardiyografik tadgiqgot natijalariga ko'ra, aorta gopgog'ining g'ayritabiiy holati bilan
birgalikda septal septumning mavjudligi, cho'zilish darajasi va chap qorincha chigish yo'liga og'ishini
aniglash mumkin (AVK tavsiflanadi). aorta qopgog'ining AV gopgog'ining chap komponentiga nisbatan
yugoriga va oldinga siljishi bilan). Shuningdek, ekokardiyografiyaga ko'ra, akkord go'shimchalarining
tabiati va lokalizatsiyasini va AV klapanlari varagalari sonini baholash mumkin. Ekokardiyografiyaning
cheklovlari umumiy AV klapanning chap komponentining ochilishini takrorlash va o'pka tomirlarining
garshiligini va o'pka gon aylanishining gon tomir reaktivligini migdoriy aniglashning imkoni yo'qligida
past diagnostik aniglikni 0'z ichiga oladi.

- VKA hbilan og'rigan barcha bemorlarga operatsiyadan oldingi tekshiruv vagtida o'ng va chap
gorinchalarning nisbiy hajmini aniglash tavsiya etiladi.8,41-43].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: Muayyan gorinchaning og'ir gipoplaziyasi operatsiyadan oldin aniglanishi kerak, chunki
bunday gipoplaziya anatomik (radikal) tuzatishning muvaffagiyati entimolini kamaytiradi.

-3-6 oygacha bo'lgan VVK bilan og'rigan bemorlarga, agar yurak xurujining morfologik
xususiyatlari bo'yicha barcha kerakli ma'lumotlar ekokardiyografiya yordamida olingan bo'lsa va bemorda
VPH mavjudligi to'g'risida ma'lumot bo'lmasa, go'shimcha ravishda tavsiya etilmaydi. radiokontrastli
vositalarni kiritish va yurak va o'pka arteriyasi bo'shliglarida bosimni o'lchash bilan transventz yurak



kateterizatsiyasi[36-38].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

Sharhlar: ACG ASD va VSD borligida yurak kameralari darajasida qon shuntining yo'nalishi va
zo'ravonligini aniglash imkonini beradi. Ushbu tadgiqot, shuningdek, o'ng gorincha, chap gorincha, aorta
va o0'pka arteriyasidagi bosimni aniglash va umumiy o'pka va tizimli tomir garshiligini hisoblash imkonini
beradi. Yugori sifatli tadgigotlar bilan chap AV klapanning varaqgalari harakatda vizual tarzda ko'rsatilishi
mumkin, bu esa klapan etishmovchiligining darajasini, aniq joylashishini va mexanizmini aniglashga
imkon beradi. Birog, hozirgi vagtda ACGlar fagat VKAlar boshga murakkab yurak anomaliyalari bilan
birlashtirilganda va og'ir o'pka tomirlari gipertenziyasi mavjudligini to'g'ridan-to'g'ri yoki bilvosita dalillar
mavjudligi sababli bemorning operatsiyaga layoqatliligi hagida savol tug'ilganda talab gilinadi.[36-39].

- O'pka arteriyasi bosimining invaziv monitoringi (IPPA) dori sinovlari bilan 6 oydan katta VKA
bilan og'rigan bemorlarga yuqori o'pka gipertenziyasi belgilari mavjud bo'lganda, o'pka tomirlari
kasalliklarining qaytarilishini va bemorning operatsiya gobiliyatini aniglash uchun tavsiya etiladi.[40] +
("LPH bilan kasallangan bemorlarni davolash bo'yicha klinik ko'rsatmalar ga garang).

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: Kateterizatsiya paytida quyidagi to'g'ridan-to'g'ri parametrlarni aniglash kerak: o'pka va
tizimli arteriyalardagi bosim (sistolik, diastolik va o'rtacha), o'ng atrium va o'ng qorinchadagi bosim, o'pka
arteriyasidagi xanjar bosimi. Dori testlari bilan invaziv pulmoner arteriya bosimi monitoringining (IMPAP)
asosiy maqsadi prekapillyar LPH bo'lgan bemorlarda jarrohlik davolash (radikal yoki palliativ) imkoniyati
va tanlovini aniglashdir.

2.5 Boshga diagnostik testlar

- Ekokardiyografiya ma'lumotlari nugsonning barcha morfologik xususiyatlarini tekshirish uchun
etarli bo'Imagan yoki VKA chap yurakning obstruktiv patologiyasi bilan birlashtirilgan hollarda
bemorlarga yurak va gon tomirlarining kontrastli yoki magnit-rezonans tomografiyasi bilan kompyuter
tomografiyasidan o'tish tavsiya etiladi. kontrast bilan [44-45,89-91].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

Sharhlar: MRI va KT nugsonning morfologiyasini aniglashga yordam beradi, yurak va yirik
tomirlar tuzilmalarining fazoviy munosabatlarini aniglashga yordam beradi, shuningdek, yurak ichidagi /
ekstrakardiyak rivojlanish anomaliyalarini diagnostika gilish uchun ham muhimdir. Tomografik usullar
yurakning chap kameralarining chegara o'lchamlari uchun ham qo'llaniladi, bu bemorlarning ushbu
guruhida biventrikulyar tuzatish operatsiyalari va jarrohlik taktikasini amalga oshirish imkoniyatini
aniglashtirishga imkon beradi.

3. Davolash, shu jumladan dorivor va dori-darmonsiz terapiya, parhez terapiyasi, og'rigni
yo'qotish, tibbiy ko'rsatmalar va davolash usullaridan foydalanishga garshi ko'rsatmalar

3.1 Konservativ davo

- VKA va HF namoyon bo'lgan chagaloglarda quyidagilar tavsiya etiladi: energiya sarfini cheklash
(bemorni tinchlantirish), agar kerak bo'lsa, nafas olishni qo'llab-quvvatlash, inotropik terapiya, etarli
hajmdagi yuk (fiziologik ehtiyojdan kamrog hajmda suyuqglik yuborish), diurezni rag'batlantirish. [o'n bir
21,46-47].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: adrenergik va dopaminerjik preparatlar orasida dofamin** yoki dobutamin** tavsiya
etiladi (boshlang'ich dozalarda 2 mkg/kg/min, so'ngra kerakli effekt olinmaguncha dozani titrlash); agar
yugorida tavsiflangan dorilar etarli darajada samarali bo'Imasa, go'shimcha epinefrin** retsepti kerak
(boshlang'ich dozada 0,01 mkg/kg/min, so'ngra gon bosimi va qonning gaz tarkibi nazorati ostida kerakli
dozaga gadar dozani titrlash). effekt olinadi) [92,95]; 0,05 mkg/kg/min dan ortiq dozalarda epinefrin®** (3-
6 soatdan ortiq) uzog muddat go‘llanganda terapiyani tizimli tomir kengaytiruvchi ta’sirga ega (natriy)
nitroferrisiyanid hosilalari infuziyasi bilan to‘ldirish tavsiya etiladi. 0,3 mkg/kg/min boshlang‘ich dozada
nitroprussid dihidrat, so‘ngra qgon bosimi va qonning gaz tarkibi nazorati ostida kerakli effekt
olinmaguncha dozani titrlash) yoki #levosimendan** infuzionini buyuring.[92-94] (boshga kardiotonik
preparatlarga tegishli va go'shimcha ravishda qon tomirlarini kengaytiruvchi ta'sirga ega) 0,05-0,2
mkg/kg/min.[92-94].



- Adrenergik va dopaminerjik dorilarning yuqori dozalari va yurak tezligini cheklovchi dorilar
(yurak glikozidlari) bilan davolash tavsiya etilmaydi.o'n bir,21,46-47].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

- Og'ir desaturatsiyaga uchragan VKA bilan og'rigan bemorlar (quyidagi puls oksimetriya

ma'lumotlariga ko'ra).
80% kislorod subsidiyalarini belgilash tavsiya etiladi [o'n bir,21,95-96].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: periferik gonning to'yinganligi darajasi 85-90% dan yuqori bo'lgan VKA bilan og'rigan
bargaror bemorlarga go'shimcha kislorod qo'shimchalari buyurilmaydi, chunki kislorod o'pka garshiligini
kamaytirishga yordam beradi, bu gon ogimining o'pka aylanishiga gayta tagsimlanishiga va natijada tizimli
chigish va gon bosimining pasayishiga olib keladi. Biroq, vaziyatning o'ta og'irligi (odatda nafas olish
tizimining birga keladigan patologiyasi yoki birga keladigan tug'ma yurak kasalligi mavjud bo'lsa) va qon
bilan to'yinganligi past bo'lsa, ushbu bemorlarga go'shimcha kislorodli preparatlarni buyurish mumkin.
vaziyatni bargarorlashtirish va bemorni ixtisoslashtirilgan kardiojarrohlik shifoxonasiga olib borish.

- Yuqori o'pka gipertenziyasi bo'Imagan VKA bilan og'rigan yangi tug'ilgan chagaloglarda,
operatsiyadan oldin bemorni kuzatish bosqgichida diuretiklar bundan mustasno, go'shimcha terapiya
buyurish tavsiya etilmaydi.o'n bir,21,46-48,97].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: agar o'ng yurakning ortiqcha yuklanish belgilari bo'lsa (EchoCG yoki EKG bo'yicha),
diuretiklar orasida tanlangan dori #spironolakton** bo'lib, u kuniga 2-3,5 mg/kg dozada 2 bo'lingan dozada
buyuriladi. dozalari. Ikkinchi gator dori bu #furosemid** bo'lib, u kuniga 1-6 mg/kg boshlang'ich dozada
2-4 dozada buyuriladi, agar kerak bo'lsa, dozani titrlash amalga oshiriladi.92,98].

- Da rivojlanish Va taraqqgiyot da bemorlar  Bilan AVK

yogilgan operatsiyadan oldingi  yoki
pnevmoniyaning operatsiyadan keyingi bosgichi (bu ko'pincha o'pka gon aylanishining gipervolemiyasi
bilan tavsiflangan tug'ma yurak kasalligi bo'lgan bemorlarga xosdir), darhol antibakterial terapiyani
buyurish tavsiya etiladi (afzalroq 2-3 avlod sefalosporinlarini tomir ichiga yuborish), so'ngra og'iz orgali
yuborishga o'tish tavsiya etiladi. antibakterial terapiya [o'n bir,77,99,112-114].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: og'ir holatlarda zahiradagi antibakterial preparatlardan foydalanish tavsiya etiladi:
karbapenemlar, vankomitsin**, ftorxinolonlar, makrolidlar, polimiksinlar.

- VKA ning radikal korreksiyasidan o‘tgan bolalarda qoldiq o‘pka gipertenziyasi uchun o‘pka
arterial gipertenziyasini davolash uchun antihipertenziv preparatlar go‘llaniladi (#bosentan**, chagaloglar
va yosh bolalarga sutkada 3 mg/kg dozada buyuriladi, bosentan* * o'smirlar va kattalarda ko'rsatmalar
uchun)[100-101] va geparin/geparin guruhidan tashqari antiplatelet agentlari [o'n bir,24,40,46,102] +
("LPH bilan kasallangan bemorlarni davolash bo'yicha klinik ko'rsatmalar” ga garang).

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

- VKA bilan og'rigan 6 oydan oshgan yuqori o'pka gipertenziyasi va salbiy IMDLA natijasi
bo'lgan, o'pka tomirlari kasalligining gaytarilmas tabiati tufayli jarrohlik davolashga garshi ko'rsatmalarga
ega bo'lgan bemorlar uchun o'pka gipertenziyasi uchun dori terapiyasi ko'rsatiladi (o'pkani davolash uchun
antihipertenziv dorilar). arterial gipertenziya va antitrombotsitlar, geparin/geparin guruhidan tashqari)
[8,0'n bir,21,24,40,46-49] + ("LPH bilan kasallangan bemorlarni davolash bo'yicha klinik ko'rsatmalar” ga

garang).
Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

3.2 Jarrohlik

Atriyoventrikulyar kanalning mavjudligi jarrohlik davolash uchun ko'rsatma hisoblanadi.

AV septal nugsonlarini jarrohlik davolash quyidagilarga qaratilgan: deyarli har doim mavjud
bo'lgan interatrial alogani yopish; agar mavjud bo'lsa, interventrikulyar alogani yopish; AV tuguniga va
uning to'plamiga zarar etkazilishining oldini olish; gemodinamik jihatdan ahamiyatli stenozlarsiz ikkita
malakali AV klapanlarni yaratish.8,50].

Jarrohlik tuzatishning bir necha usullari mavjud: ikkita yamoq usuli bilan AVK plastmassa, bitta
yamoq usuli bilan AVK plastmassa, modifikatsiyalangan bitta yamoq usuli bilan AVK plastmassa. Usulni
tanlash jarrohning xohishi va tajribasiga bog'lig.8,50-56].

Ikki yamogli usul yordamida AVK plastikasi: tuzatish VSD ni bitta yamoq bilan yopishdan iborat



(yamog interventrikulyar septumning cho'qqisining o'ng tomonida doimiy uzluksiz tikuv yordamida
tikiladi), ASD ning ikkinchi yamog'i bo'linish bilan. umumiy AV klapanni ikkita klapanga bo'lish va agar
kerak bo'lsa, oldingi varagning bo'linishini yo'q gilish bilan chap AV klapanning plastik operatsiyasi[50-
54].

Yagona yamoq usuli yordamida AVK plastik jarrohligi: bitta yamoq yordamida tuzatish ikkita
yamoq usulidan quyidagi xususiyatlarda farq giladi: bu usul bilan deyarli har doim ksenoperikardial patch
go'llaniladi; yamoqga klapanlarning biriktirilish darajasini tolali halganing joylashish darajasiga
moslashtirish va ko'prikka o'xshash (yuqori va pastki) klapanlarni to'g'ridan-to'g'ri yamoqqga tikish juda
muhimdir.[50-54].

Modifikatsiyalangan bitta yamoqli usuldan foydalangan holda VVC plastikasi: bu yondashuvning
afzalliklari plastisiya jarayonidan yamoglardan birini chigarib tashlash (VSD plasti uchun) va ko'prikka
o'xshash varaglarni to'g'ridan-to'g'ri interventrikulyar septumning tepasiga tikishdir. vana varaglari yoki
akkordlarini ikkita komponentga ajratish zarurati yo'gligiga olib keladi va umumiy ish vaqtini sezilarli
darajada kamaytiradi. Salbiy tomoni shundaki, bu uslub fagat kichik ogim VSDlar uchun tegishli (AV
klapanlarida aniq qoldiq etishmovchiligiga olib kelmaydi).[55-56].

- To'lig VKA, og'ir yurak etishmovchiligi va tez rivojlanayotgan o'pka gipertenziyasi bo'lgan
barcha bemorlar erta go'daklik davrida operatsiya gilinishi kerak.8,0'n bir,21,48-59].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

- Konservativ davoga togat gilmaydigan yurak etishmovchiligining og'ir belgilari bo'lgan VKA
bilan og'rigan bemorlarga shoshilinch jarrohlik yordami tavsiya etiladi, undan oldin (agar kerak bo'lsa)
bemorning klinik holatini bargarorlashtirish va kompensatsiya gilishga garatilgan cheklangan miqdordagi
konservativ terapiya choralari go'llanilishi mumkin.8,0'n bir,21,48-59,103].

- Og'ir yurak etishmovchiligi va tez rivojlanayotgan o'pka gipertenziyasi bo'lmagan VKA ning to'liq
shakli bo'lgan barcha bemorlarga 3-6 oylik (vaziyatning klinik og'irligiga garab) birlamchi radikal
korreksiyadan o'tish tavsiya etiladi.8,0'n bir,21,48-59].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

Sharhlar: 1-2 oygacha umumiy o'pka tomirlari garshiligi (TPVR) yuqori bo'lib goladi, bu o'pka qon
ogimini cheklaydi va o'pka gipertenziyasi va yurak etishmovchiligining og'ir belgilari rivojlanishiga
to'sqinlik giladi. Keyin ULVR asta-sekin kamayadi va 6 oydan katta bolalarda o'pka gipertenziyasining
og'ir shakllari mumkin.

Radikal tuzatish umumiy AV gopgog'ini bo'linish bilan interatrial va interventrikulyar nugsonlarni
yopish va uning mitral va trikuspid gismlarini plastik jarrohlik amaliyotini o'z ichiga oladi.

- VKA bilan og'rigan bemorlar uchun birinchi gadam Myuller operatsiyasini o'tkazish tavsiya
etilmaydi, o'pka arteriyasining torayishi. Istisno o'ta og'ir ahvolda bo'lgan yosh bolalar (aorta yoyi
patologiyasi, og'ir gqon aylanish etishmovchiligi va erta neonatal davrda og'ir o'pka gipertenziyasi bo'lgan
bolalar), ularda radikal tuzatish xavfi juda yuqori.8,21,58-61,106].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

Sharhlar: o'pka arteriyasi magistralining torayishi ushbu bolalarda tug'ma yurak kasalliklarini
tubdan tuzatishda muvaffagiyatsizlikka uchragan yuqgori xavfning yugori xavfining oldindan aniglangan
sabablarini hal gilishda kechikish imkonini beradi, so'ngra ikkinchi bosgichda 6-18 oylik yoshda. nugsonni
tubdan tuzatishni amalga oshirish.

- Qisman AVK va o'rtacha chap AV klapan etishmovchiligi bo'lgan bemorlarga 1 yoshdan 2
yoshgacha bir vaqgtning o'zida birlamchi radikal jarrohlik amaliyotini o'tkazish tavsiya etiladi.8,0'n
bir,21,50-59,62-64].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

Sharhlar: bu holda nugsonni tubdan tuzatish asosiy ASDni yopish va mitral qopgogni ta'mirlashdan
iborat.

- AVK ning gisman shakli va chap AV klapanining og'ir etishmovchiligi bo'lgan bemorlarga bir
vaqgtning o'zida birlamchi radikal aralashuvni erta yoshda (bemorning klinik holatiga garab 6-12 oylikdan
oldin) o'tkazish tavsiya etiladi.8,0'n bir,21,50-59,62-64].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

- VKA ning oraliq shakli bo'lgan bemorlarga jarrohlik aralashuvi 1 yoshga to'lgunga gadar tavsiya
etiladi, vaqt oralig'i VSD hajmiga va yurak etishmovchiligining og'irligiga bog'liq.8,0'n bir,21,50-59,62-
64].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

- AVK va umumiy AV qopgog'ining mitral komponentining og'ir morfologik anomaliyalari



bo'lgan bemorlarga (varagchalarning gipoplaziyasi, er-xotin teshikli qopqoq, parashyut qopgog'i va
boshgalar) birinchi gadam sifatida plastik, gopgogni saglaydigan aralashuvni amalga oshirish tavsiya
etiladi. ammo natija muvaffagiyatsiz bo'lsa (aralashuv amalga oshirilgandan keyin og'ir etishmovchilik
davom etsa) ) umumiy AV gopgog'ining mitral komponentini almashtirishni amalga oshirish tavsiya etiladi
[8,0'n bir,50-51,53-54,65-70].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

- VVC ning muvozanatsiz shakli va LV / RV uzun o'q nisbati 0,65 dan ortig bo'lgan bemorlarga bir
vaqgtning o'zida tug'ma yurak kasalligini biventrikulyar radikal tuzatish tavsiya etiladi.21,71-76].

Dalillarning aniglik darajasi: 2 (ishontirish darajasi A).

- AVK ning muvozanatsiz shakli va LV / RV uzun o'gi nisbati 0,45-0,65 (yoki o'ng AV klapan
maydoni / chap AV klapan maydoni nisbati 0,5 dan kam) bo'lgan bemorlarga tug'ma yurak kasalliklarini
sesquiventrikulyar korreksiya qilish tavsiya etiladi.8,21,71-76].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

- 2 va 1,5 qorincha tuzatish uchun mos bo'Imagan VKA ning muvozanatsiz shakli bo'lgan
bemorlarga bosgichma-bosgich gemodinamik tuzatish, shu jumladan neonatal davrda o'pka arteriyasining
torayishi, 4 yoshda ikki tomonlama kavapulmoner anastomoz (Glen bo'yicha) tavsiya etiladi. 8 oy va keyin
3-4 yoshda to'lig kavapulmoner anastomoz (Fontan protsedurasi)21,71-76].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

- VVC va o'pka tomirlari kasalligining sklerotik shakli bo'lgan bemorlarda (aynigsa Eyzenmenger
sindromi rivojlanishi bilan) jarrohlik aralashuv kontrendikedir.8,0'n bir,21,50-59,77-78].

3.3 Boshga davolash

4. Tibbiy reabilitatsiya, tibbiy ko'rsatmalar va reabilitatsiya usullarini qo'llashga garshi
ko'rsatmalar

- VVC ni jarrohlik yo'li bilan tuzatgandan so'ng, bemorlarga hayotining keyingi 4-6 oyi davomida
yugori oyoq-qgo'llariga tortish yuklarining oldini olish tavsiya etiladi.o'n bir,22].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

- VVC ni jarrohlik yo'li bilan tuzatishdan so'ng chagaloglarga keyingi 2-4 oy davomida terapevtik
mashglardan gochish tavsiya etiladi.o'n bir,22].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

- Jiddiy klinik muammolari bo'lgan bemorlarga (og'ir AV gopqoq etishmovchiligi, goldiq o'pka
gipertenziyasi, aritmiya va boshqalar) jismoniy faoliyatni cheklash tavsiya etiladi.o'n bir,104-105].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: iloji boricha sport bilan shug'ullanish uchun tavsiyalar tabiatan individualdir. Ammo
ortigcha jismoniy faoliyatdan gochish kerak.

- Operatsiyadan keyingi asoratlanmagan davrga ega bo'lgan bemorlar uchun tug'ma yurak
kasalliklarini tubdan tuzatishdan 2-4 oy o'tgach, jismoniy faoliyatni cheklash tavsiya etilmaydi.[o'n bir].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: Operatsiyadan keyingi asoratlanmagan davrda VKA uchun operatsiya qilingan
bemorlarning ko'pchiligi kundalik faoliyatda hech ganday cheklovlarga duch kelmaydi. Ko'pchilik uchun
jismoniy mashglar tolerantligi subnormal darajada bo'lib, bu sifat va turmush tarziga ta'sir gilmaydi,
shuning uchun bemorlarning ushbu guruhida jismoniy faoliyatni cheklashning hojati yo'q.

5. Profilaktika va klinik kuzatish, profilaktika usullarini go'llash uchun tibbiy ko'rsatmalar va
kontrendikatsiyalar

- VHD bilan operatsiya gilingan barcha bemorlar VHD bilan ishlash tajribasiga ega bo'lgan
pediatrik kardiolog tomonidan kuzatilishi kerak.o'n bir,24,48,69,79].

Dalillarning aniglik darajasi: 4 (dalillar darajasi C).

Izoh: kasalxonadan chiggandan keyin birinchi oyda, har hafta va agar ko'rsatilsa, shifokor
tomonidan tez-tez tekshiruvdan o'tish kerak. Bo'shatishdan keyingi dastlabki 30 kun ichida perikardial
efiizyon va yurak tamponadasi paydo bo'lishi mumkin, ular klinik va ikki o'lchovli ekokardiyografiya
yordamida kuzatilishi kerak.

- Kasalxonadan chiggandan keyingi birinchi oy davomida operatsiya gilingan barcha bemorlarga



haftada bir marta, agar kerak bo'lsa, ekokardiyografi va elektrokardiogramma (EKG) yozuvlari bilan
pediatrik kardiolog tomonidan tez-tez tekshiruvdan o'tish tavsiya etiladi.o'n bir,104-105].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

- Bemorlarga va ularning ota-onalariga shifoxonadan chiggandan so'ng operatsiyadan keyingi erta
davrda isitma yoki noodatiy alomatlar (ko'krak gafasi yoki gorin og'rig'i, qusish, charchogning kuchayishi)
mavjudligi hagida o'sha joydagi kardiologga xabar berish tavsiya etiladi. yashash joyi [o'n bir,104].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

- VVC ni jarrohlik yo'li bilan tuzatishdan so'ng barcha bemorlarga operatsiyadan keyingi birinchi
yil davomida yiliga kamida 2 marta ko'rikdan o'tish tavsiya etiladi (tekshirishning aniq vaqti va chastotasi
kasalxonadan chiqgandan keyin va har bir keyingi ambulatoriya tekshiruvida kardiolog tomonidan
belgilanadi va shunga bog'lig). qoldig buzilishlarning og'irligi bo'yicha). Tug'ma yurak kasalligi tubdan
tuzatilganidan keyin bir yil o'tgach va qoldiq MV etishmovchiligi bo'Imasa yoki takroriy jarrohlik
aralashuviga ehtiyoj bo'lmasa, yashash joyida yiliga kamida bir marta kuzatuv o'tkazish mumkin.o'n
bir,24,48,69,79].

Sharhlar: Bemorlar, muvaffagiyatli operatsiyadan keyin ham, butun hayoti davomida kardiologning
doimiy nazorati ostida bo'lishlari kerak. Yurak ustidagi sistolik shovginning mavjudligi IVS darajasida
manyovr, gopqoq etishmovchiligi yoki subaorta obstruktsiyasi bilan bog'liq bo'lishi mumkin. Muntazam
tekshiruvlarning tuzilishi mitral va aorta gopqog'ida etishmovchilik mavjudligi va og'irligini o'lchaydigan
ekokardiyografiyani o'z ichiga olishi kerak. Shuningdek, har bir ekokardiyografik tekshiruvda chap
gorincha chigish yo'llarining gradientini o'lchash kerak, bu bemorlarning ushbu guruhida chap qorincha
chigish stenozining kechikish rivojlanishi xavfi bilan bog'lig. Bundan tashqari, yiliga kamida bir marta
AVK bilan operatsiya gilingan barcha bemorlar AV o'tkazuvchanligini baholash va aritmiyalarni aniglash
uchun elektrokardiogrammaga ega bo'lishlari kerak. Agar aritmiyalar aniglansa, kunlik EKG monitoringi
ko'rsatiladi.

- AVK ni jarrohlik davolashdan so'ng, qoldiq buzilishlar (o'pka gipertenziyasi, AV klapan
etishmovchiligi, aritmiya, subaorta obstruktsiyasi va boshgalar) mavjud bo'lgan barcha bemorlarga tez-tez
kuzatuv va tekshirish oralig'ini o'tkazish tavsiya etiladi.o'n bir,24,48,69,79,111].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

Sharhlar: agar goldiq buzilishlar aniglansa, keyingi ambulatoriya tekshiruvi yoki kasalxonaga
yotgizish sanasi kardiolog tomonidan belgilanadi.

- VKA ni jarrohlik yo'li bilan tuzatgandan so'ng, o'pka gipertenziyasi davom etsa yoki kuchaygan
taqdirda, bemorlarga ko'rsatmalarga muvofiq tekshiruvdan o'tish tavsiya etiladi.klinik tavsiyalar o'pka
gipertenziyasi bo'lgan bemorlarni davolash va tekshirish uchuno'n bir,110].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

- VVC bilan og'rigan bemorlarga og'iz bo'shlig'ini sanitariya qilishdan oldin antibakterial
profilaktika ko'rsatiladi: yurak qopgog'ining protezi yoki sun'iy tayanch halgasi bo'lishi; ilgari infektsion
endokardit bo'lgan; operatsiya gilinmagan yoki palliativ aralashuvdan keyin (o'pka arteriyasining
torayishi); radikal operatsiya gilingan va goldiq septal nugsonlar bilan; aralashuvdan keyingi dastlabki 6 oy
ichida radikal tarzda operatsiya qilindi[24].

Dalillarning aniglik darajasi: 5 (ishontirish darajasi C).

6. Tibbiy yordamni tashkil etish

Tibbiy yordam bosqgichlari va kasalxonaga yotgizish uchun ko'rsatmalar:

1. tashxisni aniglashtirish;

2. Agar VKA bilan og'rigan bemorda HF belgilari bo'lsa, kardiojarrohlik shifoxonasida kardiolog
birinchi navbatda HFni davolashga qaratilgan konservativ terapiyani buyurishi kerak (VKA bilan HFni
davolash uchun tanlangan dorilar diuretiklardir). Agar terapiya samarali bo'lsa, VKAning to'liq shakli
uchun 3-6 oy ichida va VKAning gisman shakli uchun 1-2 yil ichida rejalashtirilgan radikal tuzatish
amalga oshiriladi. Agar terapiya samarasiz bo'lsa va yurak etishmovchiligi rivojlansa, bemorning vazni va
yoshidan gat'i nazar, shoshilinch jarrohlik ko'rsatiladi. Tuzatish usulini bosgichma-bosgich tanlash, o'pka
arteriyasini toraytirish protsedurasi bilan birlamchi aralashuv sifatida amalga oshiriladi, so'ngra 6-18 oylik
nugsonni tubdan tuzatishdan keyin kechiktiriladi yoki birlamchi bir bosgichli radikal tuzatishga bog'lig.
birga keladigan patologiyaning mavjudligi.

3. VKA ning to'liq yoki gisman shakllari bo'lgan, yurak urish tezligining klinik ko'rinishi va yurak
kameralarining bargaror o'lchamlari bo'lgan bemorlar yashash joyidagi kardiolog tomonidan kuzatiladi.
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Ushbu guruhdagi bemorlar vaqti-vaqti bilan, 2-3 oylik interval bilan, tug'ma yurak kasalliklarining
og'irligini baholash va rejalashtirilgan jarrohlik tuzatish uchun optimal vaqtni aniglash uchun
kardiojarrohlik shifoxonasiga muntazam tekshiruvga yuboriladi.

4. VHD ni jarrohlik davolash uchun ko'rsatma tug'ma yurak kasalligining o'zi hisoblanadi, ammo
jarrohlik tuzatish vaqti nugsonning shakli (to'lig, gisman, oraliq) va klinik ko'rinishga bog'lig. Konservativ
terapiya fonida HFning rivojlanishi bemorni terapiyani tuzatish yoki tug'ma yurak kasalliklarini jarrohlik
davolash uchun kardiojarrohlik shifoxonasiga yotgizish uchun sababdir.

Konservativ terapiya asoslari

- Operatsiyadan oldingi davrda yurak etishmovchiligi mavjudligida asosiy terapiya diuretiklarni
tayinlashdan iborat.

- HF rivojlanishi bilan diuretik terapiyaning samarasizligi bemorning vazni va yoshidan gat'i nazar,
VKAnI jarrohlik tuzatish uchun ko'rsatma hisoblanadi.

Reanimatsiya bo'limiga o'tkazish uchun ko'rsatmalar:

- progressiv yurak etishmovchiligi, mexanik shamollatish zarurati;

- 0g'ir nafas olish va metabolik atsidoz;

- hayot uchun xavfli yurak aritmiyalari.

Bemorni tibbiy tashkilotdan chigarishga ko'rsatmalar:

- barcha kamchiliklarni bartaraf etish;

- operatsiyadan keyingi davr asoratlarsiz;

- yurak etishmovchiligining yo'qligi;

- yurakning sinus ritmi.

7. Qo'shimcha ma'lumotlar (shu jumladan kasallik yoki holatning natijasiga ta'sir giluvchi
omillar)

- VKA bilan og'rigan bolalarning uzoq muddatli prognozi, davomiyligi va hayot sifati bir vagtning
o'zida yurak va yurak bo'Imagan patologiyalarning mavjudligi bilan belgilanadi. Shuni esda tutish kerakki,
bu patologiya ko'pincha Daun sindromi bilan birlashtiriladi, bu esa bemorning hayot davomiyligi va
sifatiga ta'sir giladi. Shuningdek, Daun sindromi bo'lgan bemorlarda sindromi bo'lmagan bemorlarga
garaganda gaytarilmas o'pka gipertenziyasi gon tomir kasalliklarini rivojlanish xavfi yugori, bu ko'pincha
tug'ma yurak kasalliklarini radikal yoki palliativ tuzatishni talab giladi.

- Uzog muddatli prognozni og'irlashtiradigan va takroriy jarrohlik aralashuvlar chastotasini
oshiradigan go'shimcha intrakardiyak anomaliyalarga chap tomonning obstruktiv patologiyasi yoki VKA
ning Fallot tetralogiyasi bilan birikmasi kiradi.

- Yurak bilan bog'liq bo'lmagan xavf omillari, Daun sindromidan tashgari, tug'ilishda erta va
morfofunktsional etuklik, perinatal infektsiya, boshga xromosoma va genetik kasalliklar (Uilyams
sindromi, DiJorj sindromi va boshgalar) [8,0'n bir,21].

- Erta yoki kech davrda VKAnI tubdan tuzatishdan so'ng, takroriy jarrohlik aralashuvni talab
giladigan asoratlar rivojlanishi mumkin. VVC ning morfologik xususiyatlari bilan bog'liq operatsiyadan
keyingi 0'ziga xos asoratlar quyidagilarni o'z ichiga oladi: rivojlanishi / paydo bo'lishi:

- mitral gopgogni qayta tiklash yoki almashtirishni talab giladigan jiddiy mitral qopgoq
etishmovchiligi / stenozi;

- og'ir triklispid gqopqoq etishmovchiligi / stenoz;

- qoldiq VSD/ASD;

- chap qorincha chigish yo'llarining obstruktsiyasi;

- doimiy yurak stimulyatori implantatsiyasi zarurati bilan to'lig AV blokirovkasi;

- supraventrikulyar ritmning buzilishi8,77].

- Operatsiyadan oldingi bosgichda chap qorincha chigish yo'llarining (LVOT) gemodinamik
jihatdan muhim obstruktsiyasini darhol aniglash kerak. LVOTning torayishi atriyoventrikulyar septal
nugsonlarga xosdir, lekin kamdan-kam hollarda 1 yoshga to'lgunga qadar sezilarli sistolik bosimga olib
keladi. LVOTning torayishi gisgargan LV kirish o'qi va AV klapanining chap komponentining oldingi
siljishi tufayli yuzaga keladi. Shunday qilib, LVOT obstruktsiyasi ko'pincha Rastelli tasnifiga ko'ra VVC
turi A ning morfologik shakli bo'lgan bemorlarda uchraydi. Yuqorida aytib o'tilganidek, operatsiyadan
oldin obstruktsiya kamdan-kam hollarda aniglanadi va LVOTning sezilarli torayishi odatda operatsiyadan
keyin rivojlanadi. Bundan tashqari, bu asorat operatsiyadan keyingi erta va kech davrda ham rivojlanishi
mumkin va odatda diskret subaortik membrana stenozi shaklida rivojlanadi, lekin ba'zida torayish butun



LV chigish yo'li bo'ylab targaladi. Ba'zida LVOT stenozi VSD tuzatish uchun ishlatiladigan yamogni (tor
yamoqgni) noto'g'ri tanlash natijasida ham paydo bo'lishi mumkin, bu esa chap AV klapanning yurak
cho'qqgisiga va old tomonga tortilishiga olib keladi, bu esa subvalvular apparatning dislokatsiyasiga olib
keladi. LVOT. Shunday qilib, AVK ning birlamchi korreksiyasi paytida chap AV klapanning yurak
cho'qqgisiga kaudal yo'nalishda siljishi LVOT obstruktsiyasiga olib kelishi mumkin va uning atrium tomon
sefalik yo'nalishda siljishi sezilarli qoldiq regurjitatsiyaga olib kelishi mumkin.[8].

- VHD bilan og'rigan bemorlarning yana bir xususiyati - tug'ma yurak kasalligi bo'lmagan yoki
VHD dan boshqga tug'ma yurak kasalligi (2-4%) bo'lgan ota-onalarga garaganda, ularning avlodlarida (14%
gacha) konjenital yurak kasalliklarining sezilarli darajada tez-tez bo'lishidir. Ko'pincha, VVC bo'lgan ota-
onalarning bolalarida nugsonning o'xshash shakllari yoki izolyatsiya gilingan septal nugsonlar mavjud;
Boshqga tug'ma yurak kasalliklarining targalishi umumiy aholidan farq gilmaydi[80].

Tibbiy yordam sifatini baholash mezonlari

N Sifat mezonlari Dalillar Sudlanganlik
darajasi darajasi

Diagnostika bosqgichi

1 | Ekokardiyografiya o'tkazildi 3 IN

2 Elektrokardiogrammani ro'yxatdan o'tkazish tugallandi 4 BILAN

3 | Transvendz yurak kateterizatsiyasi radiokontrast moddalarni 4 BILAN
kiritish bilan amalga oshirildi.

4 | Kontrastli kompyuter tomografiyasi yoki kontrastli magnit- 4 BILAN
rezonans tomografiya o'tkazildi.

Konservativ davolash bosqgichi

1 | VKA va HF namoyon bo'lgan chagaloglarda energiya sarfi 5 BILAN
cheklangan, agar kerak bo'lsa, nafas olishni go'llab-quvvatlash,
inotropik terapiya va diurezni stimulyatsiya gilish o'rnatilgan.

2 | Yugori o'pka gipertenziyasi bo'lmagan VKA belgilari 5 BILAN
bo'lmagan yangi tug'ilgan chagaloglarga qo'shimcha terapiya
buyurilmaydi (operatsiyadan oldingi bosgichda diuretiklar
bundan mustasno).

3 | Operatsiyadan oldingi bosgichda VKA bilan og'rigan 5 BILAN
bemorlarda pnevmoniya rivojlanishi va rivojlanishi bilan
antibiotik terapiyasi buyurilgan.

4 | VKA bilan og'rigan 6 oydan katta o'pka gipertenziyasi bo'lgan |5 BILAN
va IMDLA natijasi salbiy bo'lgan bemorlarda o'pka
gipertenziyasi uchun dori terapiyasi ko'rsatiladi va jarrohlik
davolash kontrendikedir.

Jarrohlik davolash bosgichi

1 | VKA bilan og'ir yurak etishmovchiligi belgilari bo'lgan, 1 A
konservativ davoga chidamli bo'lgan bemorlarga shoshilinch
jarrohlik yordami ko'rsatilgan.

2 | To'lig VKA, og'ir yurak etishmovchiligi va tez rivojlanayotgan | 4 BILAN
o'pka gipertenziyasi bo'lgan bemorlarda erta chagaloglik
davrida jarrohlik amaliyoti o'tkazildi.




3 | Og'ir yurak etishmovchiligi va LPH bo'lmagan VKA ning to'lig| 4
shakli bo'lgan bemorlar 3-6 oyligida birlamchi radikal jarrohlik
amaliyotini o'tkazdilar.

BILAN

4 | Qisman AVK va chap AV gopgog'ining o'rtacha 4
etishmovechiligi bo'lgan bemorlar 1 yoshdan 2 yoshgacha bir
vaqtning o'zida birlamchi radikal jarrohlik amaliyotini
o'tkazdilar.

BILAN

5 | VKA ning oraliq shakli bo'lgan bemorlar 1 yoshga to'lgunga | 4
gadar jarrohlik aralashuvini o'tkazdilar.

BILAN

6 | AVK vaumumiy AV gopgog'ining mitral komponentining og'ir| 4
morfologik anomaliyalari bo'lgan bemorlar uchun birinchi
bosqich plastik, gopgogni saglaydigan aralashuv edi.

BILAN

7 | Agar plastik, gopgogni saglovchi aralashuvning takroriy 4
natijasi muvaffaqgiyatsiz bo'lsa, umumiy AV gopgog'ining
mitral komponentini almashtirish amalga oshiriladi.

BILAN

8 | VKA va sklerotik shaklli bemorlar 5
o'pka tomirlari kasalligi, operatsiya o'tkazilmagan va
konservativ terapiya buyurilgan

BILAN

Operatsiyadan keyingi nazorat bosgichi

1 | Kasalxonadan chiggandan keyin birinchi oy davomida 5
operatsiya gilingan barcha bemorlar har hafta bolalar kardiologi
tomonidan ekokardiyografi va elektrokardiogramma yozuvlari
bilan ko'rikdan o'tkazildi.

BILAN

2 | Ambulator tekshiruv VVC ni jarrohlik tuzatishdan keyingi 5
birinchi yil davomida kamida 2 marta ixtisoslashtirilgan
shifoxonada o'tkazildi.

BILAN

3 | VKAni jarrohlik davolashdan so'ng bemorlar uchun qoldiq 5
buzilishlar mavjud bo'lganda, kuzatish va tekshirish oralig'i
yugori chastotali monitoring bilan individual ravishda
tanlanadi.

BILAN

Shifokorning harakat algoritmlari

VKA bilan kasallangan bemorlarni tashxislash algoritmi
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Bemor hagida ma'lumot

Hurmatli bemor (bemorning ota-onasi), tekshiruv natijalari sizda (farzandingizda) tug'ma
yurak nugsoni - atrioventrikulyar kanal mavjudligini anigladi. Operatsiyaga ixtiyoriy ravishda
rozilik bildirgan holda, siz davolovchi shifokor sizga aytib beradigan operatsiyaning magsadi va
xavfini tushunishingiz kerak.

Atriyoventrikulyar kanal homila rivojlanishining dastlabki bosgichlarida sodir bo'ladi.
Kamchilikning paydo bo'lishining sabablari odatda juda ko'p: erta homiladorlik davrida onaning
yuqumli kasalliklari, ota-onalarning surunkali kasalliklari, ota-onalarning yomon odatlari,
ekologik va genetik omillar va boshqalar. Septal nugsonlarning kattaligiga garab (qorinchalar
devori nugsonining mavjudligi va hajmi, atriyal septal nugsonning Kattaligi), chap AV klapan
etishmovchiligining mavjudligi va og'irligi, shuningdek, yurak va yurakdan tashgari rivojlanish
anomaliyalarining mavjudligi. , nugsonning klinik Kko'rinishlari sezilarli darajada farq qilishi
mumkin. Bemorning klinik holatidan gat'i nazar, atriyoventrikulyar kanalning har ganday shakli
mavjudligi jarrohlik davolash uchun ko'rsatma hisoblanadi. Jarrohlik davolash zarurati bolangiz
hayotining birinchi kunlarida ham, keyingi davrda ham paydo bo'lishi mumkin. Ba'zi hollarda,
aynigsa yurak-gon tomir anormalliklari mavjud bo'lsa, hayotning turli nugtalarida bir nechta
jarrohlik aralashuvlar talab gilinishi mumkin. Har ganday holatda, agar atrioventrikulyar kanal
mavjud bo'lsa, jarrohlik davolashsiz, bolangizning salomatligi asta-sekin yomonlashadi va hayotga
jiddiy tahdid tug'ilishi mumkin.

Prenatal (homiladorlik davrida) nugsonni tashxislashda genetikologga murojaat gilish

23



kerak, chunki atrioventrikulyar kanal ko'pincha (75% hollarda) Daun sindromi bilan birlashtirilishi
mumkin, bu bolalarning hayot davomiyligi va sifatiga salbiy ta'sir giladi. nugsonni jarrohlik
davolash natijalaridan gat'i nazar.

Agar bola tug'ilgandan keyin har ganday yoshda atrioventrikulyar kanal aniglansa, nugsonning
anatomik xususiyatlarini aniglash uchun imkon gadar tezroq (yaxshisi kardiojarrohlik markazida)
kardiologga murojaat qilish, dori terapiyasini buyurish kerak. (agar kerak bo'lsa) va aniglangan
yurak nugsonini tuzatishning magbul muddati bo'yicha qo'shimcha tavsiyalar oling.

Shuni tushunish kerakki, jarrohlik davolashsiz prognoz noqulay, ammo jarrohlik aralashuv
ham hayot va sog'lig uchun xavf bilan bog'lig, aynigsa jarrohlik zarurati hayotning birinchi
kunlarida yoki haftalarida paydo bo'lsa. Tug'ma yurak nugsonlari bo'yicha barcha operatsiyalar
(bosgichli yoki bir vaqgtning o'zida) umumiy behushlik va sun'iy ventilyatsiya ostida amalga
oshiriladi (ya'ni, operatsiya paytida sizning bolangiz uchun mashina nafas oladi). Bundan tashgari,
yurak operatsiyalarining ko'pchiligi yurak-o'pka apparati yordamida ham amalga oshiriladi, bu
nugsonni tuzatish bo'yicha operatsiya vagtida bolaning yuragi to'xtab qolishiga, keyin esa bolaning
gemodinamikasi (yurak urishi) gayta tiklanishiga imkon beradi. Bundan tashqari, operatsiya
vaqtida va undan keyin donor gon komponentlarini quyish talab gilinishi mumkin, bu juda muhim
va shuning uchun sizning roziligingiz kerak.

Operatsiyadan so'ng bolangiz bir muncha vaqt intensiv terapiya bo'limida bo'ladi, u erda
uyg'otadi (behushlikdan chigariladi), asta-sekin ventilyatordan ajratiladi va shundan keyingina
umumiy bo'limga o'tkaziladi. Operatsiyadan keyingi birinchi soatlar va kunlar
- eng qiyini, chunki bu davrda ko'pincha turli xil asoratlar paydo bo'ladi (operatsiyadan keyingi
gon ketish, yurak etishmovchiligi, uzog muddatli sun'iy shamollatish zarurati bilan nafas olish
etishmovchiligi, o'tkir buyrak etishmovchiligi, yuqumli asoratlar va boshqalar), bu sizning
davolanishingizni sezilarli darajada murakkablashtiradi. bola yoki hatto gaytarilmas ogibatlarga
olib keladi.

Farzandingiz bilan parvarishlash xonasida bo'lganingizda, siz davolovchi shifokor va
tibbiyot xodimlarining barcha buyruglari va tavsiyalariga gat'iy rioya gilishingiz kerak. Ushbu
tug'ma yurak nugsonini davolash ko'pincha shifoxonada uzoq vaqt golishni talab giladi, bu ham
ota-onalarning tushunishini va maksimal mas'uliyatini talab giladi.

Ko'pgina hollarda jarrohlik davolash (bosgichli yoki bir bosgichli) vaziyatni davolash yoki
yaxshilashga olib keladi. Ushbu nugsonni muvaffagiyatli jarrohlik yo'li bilan davolashga garamay,
nafagat erta davrda, balki operatsiyadan keyingi uzog muddatda ham paydo bo'lishi mumkin
bo'lgan va nafaqgat yurakka, balki bolaning boshga organlariga ham ta'sir gilishi mumkin bo'lgan
asoratlar hagida eslash kerak. Ba'zi hollarda yuzaga keladigan asoratlar takroriy aralashuvlar
zarurligiga olib kelishi mumkin. Shuning uchun tuzatish natijalarini o'z vagtida baholash va
yuzaga kelishi mumkin bo'lgan asoratlarni aniglash, shuningdek, shifokorning tavsiyalariga amal
gilish va barcha buyurilgan dori-darmonlarni o'z vaqgtida gabul gilish uchun operatsiyadan keyin
keyingi tekshiruvlarni o'tkazib yubormaslik kerak.
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