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Giris.

Magistral arteriyalarin transpozisiyast (TGA, transposition of great arteries) yenidogulmuslar arasinda
ikinci on ¢ox rast golinon anadangalma iirok qiisurudur vo timumi iirak qiisurlarinin 4-5%-ni togkil edir.
Magistral arteriyalarin transpozisiyast hor 1000 diri dogusdan 0.2-0.4-do rast golinir. Magistral
arteriyalarin transpozisiyas: 3:1 nisbotindo daha c¢ox oglanlarda rast golinir. Miialico aparilmadiqda
hamin kdrpoalorin 90%-1 hayatlarinin ilk ilinds Sliir.

ANATOMIYA.

Magistral arteriyalarin transpozisiyasinda iirokdon ¢ixan osas magistral damarlarin (aorta vo pulmonar
arteriya) yerdoyismosi vardir. Beloki, aorta sag modocikdon (RV) vo Ondon (anterior) vo agciyor
arteriyast iso sol modocikdon (LV) vo arxadan (posterior) cixir. Xostoliyin daha aydin tosviri
Atrioventrikulyar (AV) konkordantliq vo Ventrikuloarterial (VA) diskonkordantliqdir. ©gor slava iirok
anomaliyas1 yoxdursa bu sado transpozisiya vo ya d-TGA (“d” [dekstra-transpozisiya] aortanin
yerlogsmasino isaro edir) adlanir. ©gor TGA ilo yanasi digor ilirok anomaliyalart olursa, bu kompleks
(miirokkab) transpozisiya adlanir.

Digor TGA tipi L-TGA va ya magistral damarlarin levotranspozisiyadir ki, bu zaman hom madaciklorin,
hom do magistral arteriyalarin anadangslmo yerdoyismasi miisahids edilir. TGA-nin bu ndvii hamginin
korreksiya olunmus TGA da adlanir.

MAT va ya TGA ils yanas1 diger iirok anomaliyalar1 izlanile bilor. ©On ¢ox asagidakilar rast golinir: VSD
(madaciklorarast ¢aparin defekti), ASD (qulaqciqlararasi ¢aparin defekti), DORV (Sag modaciyin ikili
cixis1), Pulmonar stenoz ilo yanagi VSD va sol modaciyin ¢ixis traktinin obstruksiyast (LVOTO).
Burada VSD ils vo VSD-siz an ¢ox rast golinan d-TGA-nin diagnostikasi, klinikas1 vo miialicasi tasvir
edilir.

XOSTOLIYIN PATOFIZIOLOGIYASI

Xastalikds pulmonar va sistem qan dévranlari biri birins paralel moévcud olur. Kérpanin ana batnindo vo
dogusdan sonra ilk dovrds sag qalmasi bu iki gan dovranin kasigmosini tomin edon TGA ils yanas1 digor
iirok anomaliyalarinin olmasindan asilidir. Paralel mévcud olan pulmonar va sistem qan dovrani ASD,
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VSD vo/va ya PDA vasitosilo kasigo bilor. Sistem (bos venalar) vo agciyar (pulmonar) gan dovranlari
arasinda bag veran qaris1gin hacmi SaO2-nin saviyyasine vo klinikaya ciddi tosir gostarir.

KLINIKA

Intakt ventrikulyar septum (IVS) vo kigik aciq oval dolik (PFO, patent foramen ovale) va ya agiq Botal
axacagl (PDA, patent ductus arteriosus) ilo miisayiot olunan TGA hallarinda yenidogulmuslarda hoayatin
ilk giiniinds ciddi sianoz miisahids edilir. Bozon iso Botal axacaginin baglanmasi noticosindo korpalordo
homginin asidoz vo iirok-damar sisteminin ¢atismazligi (kollapsi) inkisaf edir.

Boyiik ASD va ya PDA olan VSD-li vo ya IVS-li TGA hallarinda pulmonar va sistem gan dévranlar
arasinda qarisma daha yaxsi vo bu sobabdon pO2 daha yiiksok olur. Lakin homin k&rpalor taxipnoye vo
respirator distres ilo tozahiir edon durgunlu tirok ¢atismazliginin inkisafina meyilli olur.

IRSIYYOT / SINDROMLARLA 9LAQO
Bu anadangalme iirok qiisurunun hansisasa genetik anomaliyalarla olagesi miioyyon olunmayib.
Homg¢inin TGA-nin digor iirok qlisurlari ilo alagosi do tosdiq edilmayib.

MAGISTRAL ARTERIYALARIN TRANSPOZIiSiYASI (TGA) OLAN YENIDOGULMUSUN
MUALICOSI.

TGA diagnozu antenatal qoyulmus korpalorin dogusdan darhal sonraki miialicasi.

Doélde TGA diagnozu antenatal dovrde qoyulmus analarin sksariyystinin dogusa yaxin vaxtda miivafiq
ixtisaslagsmig tibb miiassisasine kogliriilmasi tomin edilir. Tipik neonatal reanimasiya todbirlori aparilir.
Korpo neonatal intensiv terapiya soboasino (neonatal reanimasiya sobasing) qobul edilir, tocili miiayino
olunur, PGE1/Alprostadil infuziyas1 baslanir va tocili olaraq kardioloqun konsultasiyasi istonilir. Buna
godor edilmoyibso, korponin ixtisaslasmis tibb miiossisosino kdogliriilmosi iiglin miivafiq todbirlor
goriiliir.  Molumatlandirilmali  vo  xostonin  kogiiriilmosi  tolob  olunan  tibb  miiossisolor
asagidakilardir: Republika perinatal morkozi, Elmi todqiqat pediatriya institutu vo ya M.Topgubasov
adma Elmi corrahiyys moarkozi.

SIANOZ/ASIDOZ/UR9K-DAMAR SISTEMININ KOLLAPSI.
Tanoffiis yollarina nazarat / Tanaffiis.

+ Cox zaman mexaniki ventilyasiyaya ehtiyac yaranir (xiisusilo do, PGE1 preparatinin infuziyasi
ilo korponin basqa miiossisaya kogiiriilmosi nozords tutulursa).

» Normokarbiyanin saxlanmasi ii¢lin miivafiq tonaffiis tozyiqi/Fi02 gostoricilorindon istifade edin
(yenidogulmuslarda hiperventilyasiya bas vera bilor vo metabolik asidozu kompensasiya etmok
iictin pCO?2 azalar).

+ Sag bilokds hadof Sa02-i 70%-don yuxar1 saxlanmalidir.

Sirkulyasiya va ya qan dévrani.
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Yaxs1 damaryolunun olds edilmasi ii¢ilin ilkin olaraq periferik venanin kateterizasiyasina cohd
edilmalidir. Koérpado atrial septostomiyanin aparilacagini nozoro alaraq, gobok damarlarinin
qorunub saxlanmasi xiisusi 6nom kosb edir.

Arteriyal damaryolu vo ya arteriyal kateterin qoyulmasi yardimg¢i ola bilor. Lakin arteriyal
kateterin qoyulmasma gora digor daha ohomiyyatli miialico todbirlorinin longidilmasi
yolverilmazdir. Boyiik tocrilbbays malik olmadiqgda, habelo korpads atrial septostomiyanin
aparilacagini nozors alaraq, sag radial vo braxial arteriyalarin, habelo gdbok arteriyasinin
kateterizasiyasina cohd edilmomalidir.

PGE1/Alprostadil preparatinin 50 nq/kq/daq. dozada infuziyas1 an qisa miiddotds baslanir.

Sok vo ya asidoz hallarinda hor dofs maksimal dozasi 10 ml’kq olmaqla Normal fizioloji
mohlulun (0.9%-11 NaCl) siirotli infuziyas1 aparilir. Umumi maksimal doza ise 20 ml/kg-dan ¢ox
olmamalidir. Lakin daha ¢ox maye infuziyasina ehtiyac yaranarsa, miitlaq kardiologla
maslohotlosmak tolob olunur. Belo ki, bu korpenin artiq maye ilo yiiklonmosine vo iirok
catigsmazliginin inkisafina sobob ola bilor.

Sok vo ya asidoz hallarinda iirok foaliyyatinin (sol madaciyin) inotrop preparatlarn ilo
dostoklonmasi tolob oluna bilor. Bu moagsodls dofamin infuziyasi1 10 mkq/kq/deq. dozada
baslanilir. (Morkozi venoz kateter olmadiqda iso periferik vena vasitosilo 10 mkqg/kq/daq
dozasinda dobutaminin infuziyasi aparila bilor. Periferik damarla infuziya zaman1 miitloq damar
yeri nazaratdo saxlanmalidir.)

Ilavs olaraq:

1.

AN

Sepsis alamotlori olduqda IV amoksisillin vo gentamisin verilmoalidir.
Intubasiya vo davamli sedasiya ii¢iin sedativ preparatlarin kigik dozasindan istifade edilmalidir.
Paralitik vo ya miorelaksantlarla xastonin iflic edilmasi tolab olunmur va arzuolunmazdir.
Normotermiya vo normoqlikemiya tomin edilmalidir.
Kardiologla tocili maslohatlogmonin aparilmasi tolab olunur.
Sokun digor potensial saboblori nozordon kegirilmolidir:
o Sepsis
Digor iirok xastaliklori
Metabolik xastaliklor
Intra-abdominal patologiyalar (mes.. volvulus, bagirsaq burulmasi)
Qanaxma saboblori (mass., travma/Vitamin K defisiti)

o O O O

MUAYINOLOR .
Arteriyal gan qazlar1 — Ogor sok miisahido edilirso, bu miiayino ilo metabolik/laktik asidoz geyd edilir

va xastalords asidozun qismon kompensasiyasi naticasinde pCO2 asagi olur.

Tipik qan analizlori:

QUA: Hb normal olur, hipoperfuziya / sok hallarinda iso trombositopeniya miisahida edilir.
Koaqulogramma: Hipoperfuziya / sok hallarinda koqulopatiya qeydo alina bilor
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Elektrolitlor: ganda elektrolitlorin soviyyasi normal olur, lakin hipoperfuziya vo ya sok hallarinda
kreatinin soviyyasi yiiksok ola bilar.
Qaraciyar fermentlori: hipoperfuziya va ya sok hallarinda transaminazalar yiiksalo bilor.

Kalsium/Magnezium: ogar yenidogulmus sokdadirsa vo ya onda 22q11 xromosom mutasiyast ehtimali
varsa (Fasiloli Aortal Qvs). Arteriyal qan qazlarinda ionizo olunmus kalsiumun toyini faydali ola bilor.
C-reaktiv ziilal: Sepsiso siibho olduqda yoxlanmasi tovsiya edilir. Sepsiso siibho olduqda gqanin
mikrobioloji akilmasi da tolob olunur.

Xromosom anomaliyalarina yoxlanma — Adston sindromla olagosi olmadigi iiglin xromosom analiz
aparilmur.

Dos gofosinin rentgenoqrafiyasi: ilkin morhoalodo norma daxilindo ola bilor. Lakin VSD vo trok
catismazligi olamotlori olduqda, dos gqofasinin rentegenoqrafiyasinda kardiomeqaliya vo {iirok
catigmazlig1 sobobindon agciyor 6demi agkar edils bilor. Rentgenoqrafiyada homg¢inn morkozi venoz

kateterlor, endotraxeal borular va s. diizgiin yerlogsmosi do yoxlanmalidir.

ExoKQ: neonatal dovrde TGA diagnozu adston ExoKQ miiayinasi ils tasdiglonir. EXOKQ-ds hamginin
qiisurun corrahi miidaxilo {iclin 6nomli xiisusiyyatlori do askar edilir. EXOKQ ilo asagidakilarin
miiayinasi 6nomlidir: VSD, PFO vo ya ASD-nin mdvcudlugu and suntun istiqgamati, PDA vo suntun
istiqgamati, koronar arteriyalarin anatomiyasi, aorta qovsiinlin vaziyysti, LVOTO (sol madaciyin ¢ix1s
traktinin obstruksiyas), pulmonar stenozun olub olmamasi, RV-nin 6l¢iisii. Bu molumatlar balonla atrial
septostomiyanin aparilmasina yardime1 olacaqdir.

Kranial US miiayinesi: Klinik voziyyati yaxst olmayan biitiin xastolords aparilir. Kranial US miiayinasi
omoliyyatdan ovval aparilmalidir.

Renal US miiayinosi: osason ehtiyac olmur.

Pre-operativ va ya amaliyyat 6ncasi menecment.
Urak-damar sistemi.

+ PGE1/ Alprostadil infuziyas1 omoliyyata qodor davam etdirilir. Kardiologla miitamadi
maslohotlosmonin aparilmasi tolob olunur. Kardioloqun tdvsiyesi ilo PGE1 preparatinin
infuziyas1 balonla atrial septostomiyadan sonra SaO2 yaxsilasdiqda dayandirila, dozas1 azaldila
bilor.

+ PGE] infuziyas1 zaman1 femoral nobz davamli olaraq yoxlanmalidir.

+ Qanda Laktat soviyyasi do yaxindan toqib edilmalidir:

o Xosto stabillogsonadok vo metabolik asidoz yaxsilasanadok qanda laktat soviyyaesi ilkin
olaraq har saat yoxlanilir,
Metabolik asidoz/laktat normallaganadok laktat hor 2 saatdan bir yoxlanilir.

O

Klinik pislogmo olmazsa, daha sonra laktatin saviyyasi 4 saatdan bir yoxlanilir.
Ogor laktatin soviyyasi yaxsilasmazsa vo ya artmaga baglayarsa femoral nobz yoxlanmali
va kardiologla maslohatlogmo aparilmalidir.

O

O

+ Orta arterial tozyiq (MAP) >45mm c.s.-dan yuxar1 saxlanmalidir.
+ Sol madociyin disfunksiyasi tez-tez rast goldiyi ligilin oksor hallarda inotrop preparatlarin
infuziyas1 tolob oluna bilor. Inotropik dostok {igiin ilk seg¢im preparat dofamindir (10-20
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mkq/kg/doq dozada baslanir). ©gor olava inotropik destoys ehtiyac olarsa, adrenalin yaxud
milrinonun istifadasi nazardon kegirilo biloar.

Respirator sistem.

» Xostolorin oksariyyati sok/kollaps vaziyyatinde daxil oldugu iiglin mexaniki ventilyasiyanin
aparilmasi talob olunur. Miisbat tozyiqli spontan araliqli ventilyasiya + zomanatli hocm vo PEEP
ilo korponin ventilyasiyasi aparilir. VSD-si olan xastalords agciyor 6demi inkisaf etdiyi hallarda
daha yiiksok PEEP-dan istifads edilo bilar.

+ Xostonin ventilyasiyasi ilo normokarbiyanin aldo olunmasi 6nomlidir (lakin yadda saxlamaq
lazzimdir ki, metabolic asidozun kompensasiyast moqsadilo korpolorde bas veron tezlogmis
tonoaffiis hipokarbiyaya sobob olur).

» Preduktal SpO2-nin 70%-don yuxar1 saxlanmasi {igiin tolob olunan minimum FiO2-dan istifado
edilmoalidir. Agciyor damarlariin dilyatasiyas1 vo agciyardaxili suntun artmasina sobab oldugu
iiclin artiq FiO2 istifads edilmomalidir.

+ Cox vaxt ugurlu atrial septostomiyadan sonra vo PGEI infuziyas1 dayandigdan sonra xostonin
ekstubasiya aparila bilor.

Mayelar / Qidalanma.

+ Verilmoli olan timumi maye hacmi korpenin postnatal yasina uygun hesablanmalidir. Lakin
biitiin hallarda per os maye qobulu mohdudlasdirilmalidir. Yasi 4 giindon bdyiik usaqlarda giino
80 ml/kq dozada 10%-11 dekstroza + 0.22%-I1 NaCl mohlulunun infuziyasi istifade edilmalidir
(potassium tolob olundugda bu mohlula slavo edilos biloar).

+ Bozon daha ¢ox NaCl mohlulunun infuziyasi tolab oluna bilor. Homin hallarda iirok-damar
sisteminin artiq yliklonmomasi ii¢iin ehtiyyatli olmaq lazimdir. ©lave maye tolob olunduqda hor
dofo yalniz 5 ml/kq dozada NaCl mohlulunun yeridilmasi nozordon kegirilo bilor.

+ Elektrolitlorin qanda soviyyasina nazarat edilmali vo potassium vo kalsium da daxil olmagqla,
normadan agagi olan elektrolitlorin miqdar1 barpa olunmalidir.

+ Xostolordo per os qidalanma dayandirilmalidir. Belo ki, bagirsaglarin  uzunmiiddatli
hipoperfuziya vo sonradan bas veroan reperfuziyasi naticasinds zadslonmosi sobabindon
xastolords nekrozlu enterokolitin (NEK) inkisafi riski yiiksok olur.

» Bu xostolorin per os gidalanmasi bir ne¢o giino dayandirildig: {iciin, onlarin gidalanmasi iiglin
parenteral qidalanmaya start verilmolidir. Sidik ifraz1 hor saat qeyd edilmali vo on az1 >1
ml/kqg/saatda olmalidir. Oksar hallarda sidik kisasinin kateterizasiyasi talob olunur.

« Urok catismazligr hallarinda vo homginin sidik ifrazinin dastoklonmosi iigiin furosemidin
istifadasi tolob oluna bilar.

SEPSIS. Neonatal dovrdo sepsis ¢ox tez-tez rast golinir vo miitlaq nazorden kegirilmalidir. Oksor
kérpalorde ganin mikrobioloji okilmasinin naticalori galonadok 1V amoksisillin vo gentamisin on az1 48
saata davam etdirilir.
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HEMATOLOJI GOSTORICILOR. Koaqulopatiya vo Trombositopeniya tolob olunduqda korreksiya
edilmolidir.

NEVROLOJI GOSTORICILOR. Asag1 dozada morfinlo sedasiya okser hallarda yetorli olur. Ozalo
relaksantlar1 nadir hallarda tolob olunur vo arzuolunmazdir.

DAMAR YOLU

Gobok damarlarinin atrial septostomiyada istifadesi nazards tutuldugundan basqa moagsadlar tigiin gébok
damarlarinin kateterizasiyasi yalniz digar periferik vo ya morkazi venoz damaryolu alds etmak miimkiin
olmadiqda aparilmalidir.

Atrial septostomiya ii¢lin alde edilmis gobak venasinin kateteri prosedurdan sonra saxlanila va istifads
oluna bilar.

Asidoz va ya sok voziyyatinds olan xastalords arteriyanin kateterizasiyasi faydalidir vo septostomiyadan
ovval periferik arteriyalarin birinin kateterizasiyasi magsodamiivafiq hesab edilir. Xasto stabil oldugdan
sonra arteriyal kateter ¢ixarilmalidir.

BALONLA ATRIAL SEPTOSTOMIYA (RASKIND PROSEDURU)

TGA/IVS (madaciklorarasi ¢apar intakt olmasi ils yanasit TGA-I xastolordo EXOKQ-ds restriktiv PFO
vo ganin ¢ox az doracodo qarigsmasi miioyyon olunursa, homin xostolordo EXOKQ-nin nozaroti altinda
balonl atrial septostomiya aparilmalidir.

Atrial septostomiya li¢iin gobok venast vo ya bud venasi ilo damardaxiline yeridilon katater sag
qulagciga vo oradan da sol qulaqciga kegirilir. Balon sonra doldurulur vo PFO-dan geriyo ¢okilorok
PFO-ni genislondirir. Prosedur tamamlandiqdan sonra kardioloq PFO-nun yetorli doracads (en az1 4
mm) geniglondiying omin olur va proseduru tamamlayir. Daha sonra iirayin tokrar EXOKQ-s1 aparilir ki,
har hansi yatrogen zadslonma istisna edilsin.

Atrial septostomiyadan avval kardioloq gobak venasinin kateterizasiyasini aparir vo prosedurdan sonra
onun digar magsadler {igiin istifadasi miimkiin olur.

BALONLA ATRIAL SEPTOSTOMIYAYA HAZIRLIQ.

+ Koaqulogramma/Trombositlorin say1 toyin edilir. Askar edilmis pozuntular aradan qaldirilir.

* Qan qgazlar1 vo qanin iimumi analizi yoxlanilir.

+ Xostonin prosedur {igiin tam sakit olmas1 vacibdir. Lakin onun artiq doracods sedasiyasi va ya
miorelaksasiyas1 da tovsiys olunmur. ©ksar xastalordo mexaniki ventilyasiya aparildigi iiclin
onlarin ylingiil sedasiyasi ti¢lin morfin preparati istifade oluna bilar.

« Valideynlordon prosedurun aparilmasi {igiin yazili raziliq alinir.

+ Ogor atrial septostomiyadan sonra system vo pulmonary qan ddvranlarmin adekvat qarisigi
(SaO2 yoxlanilir) olds edilirse, kardioloq terofinden PGE1 infuziyasinin dahandirilmasi toklif
oluna bilor. Bozi hallarda PGE1 infuziyasi dayandirildigdan sonra SaO2 asagi diisiir vo bu
sababdon Alprostadilin infuziyasinin yeniden baglanmasi vo ya davam etdirilmasi tolob olunur.

POTENSIAL OMOLIYYAT ONU AGIRLASMALAR.
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Asidoz vo kardiovaskulyar kollaps hallarinda diger orqan vo sistemlarin funksiyasinda da pozgunluqlar
yarana bilir. Xiisusilo do, boyrak catismazligi, tirok funksiyasinin pozulmasi, koaqulopatiya, liroyin
disfunksiyasi, qicolmalar va nekrozlu enterokolit inkisaf eda bilor.

PGEl/atrial septostomiyadan sonra sistem vo pulmonary qan dovranlarmin yaxsi qarisigr olde
edildikden sonra agirlagmalar nadirdir.

TiPIK CORRAHI MUALICO/ DIGOR MUALICO IMKANLARI.

Sado TGA-nin mialicesinin asasim “arterial switch” (ASO) vo ya “arteriyal yerdoyismo” amaliyyati
toskil edir. Bu amoliyyat hayatin ilk 2 hoftasi orzinde (optimal olaraq hayatin 5-10-cii giinlori orzindo)
aparilir. ©Omoliyyatin bu dévrdo aparilmasinin sobobi onunla baghdir ki, doguldugdan sonra agciyor
damarlarinin miigavimati asag1 diismiis olur vo bu omoliyyat dovriindo pulmonar hipertensiv krizin bas
vermomasi tigiin ¢ox dnomlidir.

Ogor corrahi miidaxilo korponin doguldugu tibb miiossisosindo aparilmirsa, onun digor miivafiq
ixtisaslagmig tibb miiossisosino kogiiriilmosi tolob olunur. Korponin kogiiriilmoesi kardioloq vo
neonatoloq tarafindan tagkil olunur va nazaratlori altinda hoyata kegirilir.

TGA diagnozu antenatal dovrdo qoyulmusdursa, ana dogus iiclin ovvolcodon TGA ilo bagli corrahi
omoliyyatin aparila bilocayi tibb miiassisasine qabul edilmalidir.

PEDIATRIK REANIMASIYADAN SOBOSINDON ADI CORRAHI PALATAYA
KOCURULMUS KORPOLORDO POST-OPERATIV VO YA OMOLIYYAT SONRASI
MUALICOSIN® DAIR MUHUM MOQAMLAR.

«  ASO omoliyyat: ilo bagh 6liim faizi 1985-1997-ci illordo TGA/IVS iigiin 0.9% vo TGA/VSD
ticilin is0 4.1% toskil edib. Son illords iso daha yaxs1 naticolor oldo edilir.

+ Pediatrik reanimasiya sobasindon adi corrahi palataya kociiriilon usaqlarda agirlasmalar nadirdir.

+ TGA-ya gora ASO amoliyyat1 kegirmis xastolorin 92-93%-1 10 ildon, 86%-1 15 ildon sonra sag
qalmais olur.

+ Xostolonmo hallar1 osason aritmiyalar, tirok klapanin disfunksiyasi, miokardin igemiyast va
neyroinkisafda pozuntular ilo baglidir. ©maliyyat olunmus xostolorin 4.4%-do AV diiyliniin
disfunksiyasi, 1.7%do peysmeykerin qoyulmasini talab edon iirayin tam blokadasi, 5%-ds iso
SVT-lor miisahido edilir. Homginin xastolorin 3-7%-do koronar arteriyalarin stenozu vo ya
obstruksiyasi inkisaf etmis olur.

+ Antibiotik profilaktikas1 hayat boyu aparilmalidir.
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