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ORIJINAL MBQAL®D ACIQ GIiRIiS (OPEN ACCESS)

REANIMASIYA VO INTENSIV TERAPiIYA $SOB9SIND® KRITIK VOzZiYYSTDd
OLAN SiNDROMLU X9STOLORIN KLiNIiK XUSUSIYYSTLORININ TOHLILI

Narmin 9zizova Akif qizi

Abstrakt

Toadgiqatin maqgsadi: Reanimasiya ve intensiv terapiya sébsasinda kritik vaziyystds olan sindromlu
xastolarin  strukturunun ve rastgslme tezliyinin, klinik-demoqrafik xdsusiyyatlerinin, reanimasiya
s6basina qabul sebablarinin, mialice neticelerinin ve sébads qalma miiddstinin tahlil edilmasi.
Material ve metod: Tadqiqat K.Y. Ferecova adina Elmi-Tedqiqat Pediatriya institutunun reanimasiya
ve intensiv terapiya sébsasinde apariimigdir. 2019-2022-ci iller arzinde miialice almis, yasi 1 yasadek
olan ve anadangalme sindrom diagnozu qoyulmus kritik veziyyatdeki xestaler daxil edilmisdir. Tedqiqat
doévriinde anadangslme anomaliya diaqnozu ile mdalice alan 1256 xaste arasinda sindrom
patologiyasi olan 125 xasts tahlile calb olunmusgdur. Klinik-demogqrafik géstariciler, sindromun névii,
diagnozun qoyulma vaxti ve yeri, reanimasiya $ébsasina qabul sabableri, anomaliyalarin tipi, miialice
neticalari ve qalma miiddati qgiymetlandirilmisdir.

Naticalor: Toadgiqatda sindromik patologiyalarin rastgelme tezliyi 9,9% tegkil etmigdir. Xastalorin
okseriyystinds Daun sindrom miiayysn edilmisdir — 73 xastoe (58,4%). Daha az hallarda Pierre Robin
sekvensi — 17 (13,6%), VACTERL assosiasiyasi — 13 (10,4%) ve diger sindrom formalar miisahida
olunmugdur (p < 0,001). Xestalorin 66,4%-i hayatin ilk 28 glinii arzinde hospitalizasiya olunmus,
median qabul yasi 5 gin (1—61 giin) teskil etmigdir. Xostalorin 34,4%-i vaxtindan avval, 65,6%-i ise
vaxtinda dogulmugdur. Sindrom diagnozu 54,4% hallarda dogum evinds, 45,6% hallarda ise
reanimasiya sébasinds qoyulmusdur. Reanimasiyada qalma middsti median 7 giin olmus, xastalarin
12,8%-i 6liim hali qgeyds alinmisdir.

Yekun: Kritik vaziyystde olan sindromlu xsstelsr arasinda Daun sindromu Ustiinliik teskil etmis ve
xastolarin  boylik hissesi neonatal dbévrdse agir klinik veziyystlo reanimasiya sébasine qabul
olunmugdur. Sindrom patologiyalarin erken askarlanmasi, prenatal ve postnatal diagnostikanin
tekmillagdiriimasi, elsce dsa intensiv terapiyanin vaxtinda tagkili mialice naticalarinin
yaxsilagdirilmasinda mihim ahemiyyat dasiyir.

Acar sozlor: kritik vaziyyat, intensiv terapiya, neonatal reanimasiya, Daun sindromu, anadangalma
anomaliyalar.

Giris usaglarda saggalim gostericilarinda artim
Anadangalmae anomaliyalar neonatal ve muigsahide olunsa da, bu xastslerin
erken usaq yas dovrunde Olum ve ahamiyyatli hissasi hele de kritik vaziyyet
xastelonmanin asas sabablarinden biri sebabinden reanimasiya va intensiv
olaraq qalir. Son onilliklerde neonatal terapiya soObelerinde  kompleks tibbi
intensiv terapiya ve perinatal tibbin inkigafi yardima ehtiyac duyur. XUsusila goxsayli
naticasinda agir anadangalma patologiyall organ ve sistemlerin zadslanmasi ila
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mugayiat olunan sindromik patologiyalar
erkan yas dovrunde agir klinik gedis,
yuksak agirlasma ve mortalite riski ilo
xarakteriza olunur [1].

Umumdiinya Sahiyys Togkilatinin
malumatlarina  asasan, anadangalma
anomaliyalar her il yuz minlerle neonatal ve
erkan usaq o6lumu ile naticalanir ve bu yuk
xususile agagi ve orta galirli 6lkselerde daha
yuksakdir [2]. Agir anadangalma
pozgunluglar arasinda anadangalma urak
qusurlari, sinir borusu defektlari va
xromosomal anomaliyalar muhum yer tutur.
Xromosomal patologiyali xastalerda
tanaffls, urek-damar Vo immun
sistemlerine aid pozgunluglarin yuksak
tezlikle muisahide olunmasi intensiv
terapiya ehtiyacinin artmasina sabab ola
bilir [3].

Bununla vyanasi, trisomiya 13 (Patau
sindromu), trisomiya 18, Pierre Robin
sekvensi, VACTERL assosiasiyasl,
Beckwith—-Wiedemann ve diger nadir
sindromlar c¢ox vaxt c¢oxsayli struktur
anomaliyalar, gidalanma cotinliklari,
toneffus gatismazligi ve cerrahi korreksiya
ehtiyaci ile musgayist olunur. Bu saebabden
bela xastalarin erkan diagnostikasi, intensiv

terapiyada idare olunmasi va klinik
naticalarinin  giymatlondiriimasi  xususi
ahamiyyat dasiyir [4].

Odabiyyat malumatlarinda neonatal

intensiv terapiya sobalarina gabul olunan
yenidogulmuglarda genetik va sindromik
patologiyalarin rastgalma tezliyi, klinik
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barada
da, kritik

xususiyystleri  va  naticaleri
melumatlar movcud olsa
vaziyyetde olan sindromlu xastelarin
xususiyyatlerini  aks etdiroan  regional
malumatlar mahduddur. Azarbaycanda bu
istigamatda apariimig tedgiqatlarin azhgi
movzunun aktualligini daha da artirir [5].

Tadqiqatin maqgsadi

Tadqgigatin  maqgsadi reanimasiya va
intensiv terapiya sobasinde mualica alan
kritik vaziyyatda olan sindromlu xestalarin
klinik-demogqrafik xususiyysatlerinin,
sindromlarin  strukturunun ve rastgalma
tezliyinin, reanimasiya soObasina qabul
sabablarinin, tetbiq olunan intensiv terapiya
tadbirlerinin, mualice naticalerinin  ve
reanimasiya sobasinde galma muddatinin
tohlil edilmasidir.

Material vo metod

Tadqgigat K.Y. Ferecova adina Elmi-
Tedgigat Pediatriya institutunun
reanimasiya va intensiv terapiya sobasinda
apariimisdir. Arasdirmaya 2019-2022-ci
iller arzinde sdbada mualica almis, yas! 1
yasadek olan ve anadangeslma sindrom
diagnozu tesdiglenmis kritik veziyystdoki
xastalor daxil edilmigdir.

Tadqgigat dovrinds intensiv terapiya
sObasinde mualice alan 1 yasadak
anadangalma anomaliya diagnozlu 1256
xosta arasinda sindromik patologiyasi olan
125 xosts segilarak tahlila calb olunmusdur.
Arasdirma c¢arcivesinda xastalarin klinik-
demoqrafik  gostericileri  (yas, cins,
gestasiya  yasl), sindromun novu,
diagnozun qoyulma vaxti va yeri, yanasi
struktur ve funksional anomaliyalar,
reanimasiya sobasine qabul sabablari,
totbiq olunan intensiv terapiya tedbirlari,
reanimasiya sobasinds qalma muddati ve
mualica naticalari tahlil edilmigdir.

Tadgigat maqgsadi ila sindromlar iki qrup
Uzra tesnif edilmisdir: birinci grupa daha gox
rast gelinan xromosomal patologiyalar,
asasan Daun va Patau sindromlari, ikinci
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grupa ise nadir rast gslinan sindromik
formalar (VACTERL assosiasiyasi, Pierre
Robin sekvensi, Beckwith—Wiedemann,
Goldenhar sindromu va digar sindromlar)
aid edilmigdir.

Statistik analiz zamani kemiyyat dayisenlari
median Vo minimum-—maksimum
gostaricileri ile, keyfiyyat deayisenleri isa
mutleq say ve faiz (%) seklinde teqdim
edilmisdir. Qruplararasi mugayiselarde x?
testi Vo uygun geyri-parametrik
metodlardan istifade edilmis, p < 0,05
statistik shamiyyatlilik saviyyasi kimi gabul
olunmusdur.

Naticalor:
2019-2022-ci iller erzinde reanimasiya va
intensiv terapiya sobasinde mualice alan 1

yasadak anadangalma anomaliya
diagnozlu 1256 kritik veaziyyetda olan
xostedan  125-de  (9,9%) sindromik

patologiya muayyan edilmisdir.
Sindromlarin strukturuna goéra xastalarin
bdyuk hissesini Daun sindromlu xastelar
toskil etmisdir — 73 xasta (58,4%). Daha az
hallarda Pierre Robin sekvensi - 17
xostada (13,6%), VACTERL assosiasiyasi
— 13 xastadoa (10,4%), Patau sindromu va
diger nadir sindromik formalar mugahide
olunmusdur (p < 0,001).

Yas qruplarina goére sindrom diagnozu
goyulmus xestalarin aksariyysti hayatin ilk
28 gunu eorzinde reanimasiya sObasina
gabul edilmisdir — 83 xesta (66,4%). 29
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gun—6 ay yas intervalinda 35 xasta (28%),
6—12 ay araliginda ise 7 xesta (5,6%) qeyd
edilmisdir (Px* = 0,138; PU = 0,082).
Xostalarin intensiv terapiya sdbasina qabul
zamani median yasi 5 gin (1-61 gun)
olmusdur.

Gestasiya yasina gorae 43 xeste (34,4%)
vaxtindan avvel, 82 xesta (65,6%) ise
vaxtinda dogulmusdur. Cins bdlgusunde
odlanlar Ustunluk teskil etmis, 74 (59,2%)
oglan ve 51 (40,8%) qiz xests qgeyds
alinmisdir (Px? = 0,557).
Reanimasiya sobasine qabul
tohlil edildikde, 59 xastenin
sindromla alagali anadangalma
anomaliyaya bagh agir klinik veaziyyet
sababindan, 56 xastanin (44,8%) sindromla
alaqasi olmayan sabablarla, 10 xastenin
(8%) ises anomaliya subhasi ila qgabul
olundugu muayyan edilmisdir.

Sindrom diagnozu 68 xastads (54,4%)
dodum evinds, 57 xestede (45,6%) ise
reanimasiya va intensiv terapiya sobasinda
tesdiglenmisdir. Anomaliyalarin  struktur
xususiyyastleri  giymetlandirildikda, 122
xostada (97,6%) struktur, 3 xastada (2,4%)
iso struktur va funksional anomaliyalarin
kombinasiyasi musahida edilmisdir.
Reanimasiya sobasinda gqalma muddatinin
median gostaricisi 7 gun tagkil etmisdir (PU
= 0,120). Mualica naticelarine asasan, 109
xosta (87,2%) sadalmig, 16 xasta (12,8%)
iso letal naticalonmisdir (Px®> = 0,759).
(Cadval 1)

sabableri
(47,2%)

Cadval 1. Reanimasiya vo intensiv terapiya sobasinda kritik vaziyystde olan sindromlu

xastalarin klinik-demografik xiisusiyyatlari (n=125)

Gostericiler ;(:;ti %
Yas dovru

ik 28 glin 83 66,4
29 guin — 6 ay 35 28,0
6-12 ay 7 5,6
Gestasiya yagl
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Vaxtindan avval dogulan 43 34,4
Vaxtinda dogulan 82 65,6
Cins

Oglan 74 59,2
Qiz 51 40,8
Reanimasiya s6basina gabul sababi

Anomaliyaya bagli 59 47,2
Anomaliya ile alagali olmayan sabab 56 44,8
Anomaliya slibhasi 10 8,0
Sindrom diagnozunun goyuldugu yer

Dogum evi 68 54,4
Reanimasiya stbesi 57 45,6
Anomaliyanin tipi

Struktur 122 97,6
Struktur + funksional 3 2,4
Mdaalice naticasi

Sagalma 109 87,2
Olim 16 12,8
Miizakira qusurlari, sinir  borusu defektlori va

Anadangalme sindromlar erkan yas
dovrinds xastelanma ve Olumin mudhim
sobablarinden biri olarag neonatal va
pediatrik intensiv terapiyada xususi klinik
ahamiyyat dasiyir. Bu xastalerde c¢oxsayli
organ ve sistemlarin zadslenmasi, yanasi
struktur anomaliyalar ve yuksak agirlasma
riski sababindan intensiv monitoring va
multidissiplinar yanasma telab olunur [6].

Xususile asagl ve orta galirli Olkalerda
prenatal diagnostika imkanlarinin
mahdudlugu, erkan skrininqin kifayst qadar
genis tatbiq edilmamasi ve ixtisaslasmis
neonatal  xidmatlara  ¢ixisin  qeyri-
barabarliyi sindromik patologiyalarin agir
klinik gedigle reanimasiya soObalerina
gabuluna sabab olan asas amillardandir.

Umumdiinya Sahiyye Togkilatinin
malumatlarina asasan, har il yliz minlerle
yenidogulmus ve erkan yasli usaq
anadangelma anomaliyalarla eslagadar
agirlasmalar sababindan hayatini itirir. Agir
anadangelma qusurlar arasinda Urak
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xromosomal anomaliyalar uUstunlik teskil
edir. ©dabiyyat melumatlarinda neonatal
intensiv terapiya sbbasine qgabul olunan
yenidogulmuglarin ~ texminen  13%-da
genetik pozgunlug subhasinin muayyan
edildiyi, 5%-da genetik diagnozun laborator
tesdiq aldigi va texminan ugde birinda
anadangalma anomaliyalarin musahide
olundugu bildirilmisdir [7]. Tedqigatimizda
iso kritik vaziyyetde olan anadangalma
anomaliya diagnozlu 1 yasadak xastelarin
9,9%-da sindromik patologiya muayyen
edilmigdir ki, bu da modvcud beynalxalq
goOstaricilarle mugayisade yaxin natice kimi
giymatlandirila biler.

Arasdirmamizda sindromik patologiyalar
arasinda Daun sindromunun Ustunluk taskil
etmasi (58,4%) beynalxalg odabiyyat
malumatlari ile uygunlug tagkil edir.
Malumdur ki, Daun sindromu on genis
yayillmis xromosomal patologiyalardan biri
olub taxminan har 700 diri dogusdan birinda
rast galinir. Bu xastalerde anadangalma
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urek qusurlari, tenaffls sistemi problemlari,
immun  disfunksiya ve infeksiyalara
meyillilik sebabinden intensiv terapiya
ehtiyaci daha  yuksek  olur  [8].
Arasdirmamizda Daun  sindromundan
sonra Pierre Robin sekvensi voa VACTERL
assosiasiyasinin daha ¢ox rast galinmasi,
asasan tanafflis pozgunluglari, gidalanma
cotinliklari ve goxsayll struktur qusurlarla
alagadar reanimasiya ehtiyacini aks etdirir.
Xostalarin boyluk hissasinin hayatin ilk 28
gunu arzinda reanimasiya sobasina gabul
olunmasi (66,4%) sindromik patologiyalarin
neonatal dovrde daha agir klinik
tezahurlaerle 6zunU gostardiyini numayis
etdirir. Bu natice erkan neonatal skrining,
prenatal diagnostika va dogum evlerinda
multidissiplinar yanasmanin vacibliyini bir
daha vurgulayir. Eyni zamanda sindrom
diagnozunun xastslerin texminan yarisinda
(45,6%) reanimasiya sdbasinde goyulmasi
prenatal ve erkan postnatal diagnostikanin
toekmillagdiriimasine  ehtiyac  oldugunu
gOstarir.

Tadqiqatimizda reanimasiya sobasinda
median galma muiddsati 7 gin olmus,
xastoloerin  12,8%-i ise  eksitus ilo
naticalanmisdir. Mortalitenin asas sabableri

ayrica giymatlendiriimasa ds, bu
gOstericilar  sindromik  patologiyalarin
intensiv  terapiyada ciddi klinik yUk
yaratdigini  goOstarir.  Xususile c¢oxsayl
struktur anomaliyalar, respirator
catismazlig va yanasi anadangslma
qusurlar agir klinik naticalerin

formalagmasinda muhim rol oynaya bilar.
Tadqigatin mahdudiyyatlarine tek markazli
olma, bezi xestalorde genetik toesdiqin
olmamasi ve sindromlarin heterogen
strukturu aid edile biler. Bununla bels,
tedqigat kritik veziyystde olan sindromlu
xostalorin  klinik  xususiyyaetlerini  aks
etdirmasi va regional malumat bazasinin
formalasdiriimasi  baximindan  praktik
ahamiyyat dagiyir.
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Yekun

Reanimasiya ve intensiv  terapiya
sObasinda kritik veziyyatde olan sindromlu
xostaler arasinda Daun sindromu ustunluk
toskil etmig, xastalorin aksariyyati hayatin
ilk 28 gunu arzinda agir klinik vaziyyetle
hospitalizasiya olunmusdur.  Sindromik
patologiyalarin boyuk hissasinin ¢oxsayl
struktur anomaliyalarla magayisat olunmasi
intensiv. monitoring ve multidissiplinar
yanasmanin vacibliyini gostarir. Sindrom
diagnozunun ahamiyyatli hissesinin
reanimasiya sobasinde qoyulmasi erkan
prenatal ve postnatal diagnostikanin
tekmillagdirilmasinin zaruriliyini vurgulayir.
Kritik veziyystda olan sindromlu xastalarin

erken askarlanmasi, vaxtinda intensiv
terapiya tedbirlarinin totbiqi Vo
fordilagdirilmis yanasma mualice

naticelarinin yaxsilasdiriimasinda muhim
rol oynaya biler.
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