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Ikitayli (vo ya bikuspidal) aorta qapaglari
(BAQ) son zamanlar on c¢ox rast golinon
anadangolmo iirok qiisuru hesab olunur. He-
modinamik dayisikliklora sabob olmadigi
gliman olunduguna goro BAQ uzun miiddot
“lroyin kigik anomaliyalari”na aid edilirdi.
Son zamanlar giindslik praktikada ExoKQ
milayinonin rutin olaraq genis totbiqi bu
patologiyanin genis yayilan vo hom do golo-
cokda ciddi fosadlar vers bilon anadangslmao
iirok qiisuru (AUQ) olmasmi miioyyon etdi.
BAQ miiayino olunan insanlarin 0,5-2%-do
rast golinir vo biitiin iirok qiisurlarinin 5%-ni
togkil edir (1-3). Mioyyon olunmusdur ki,
usaq yaslarinda askar olunan BAQ sonraki
illordo aorta stenozu, aorta ¢atigmazligi, aorta-
nin koarktasiyasi, infeksion endokardit kimi
ciddi fosadlarla miisayiot olunur. Cox agir
fosadlardan biri aortanin anevrizmasi vo dis-
seksiyas1 olub, yiiksok letalligla naticolonir.
Aortanin disseksiyasinin yaranma ehtimali
BAQ olanlarda 8 dofo ¢oxdur vo 25 il miid-
dotindo aortanin anevrizmasi formalasan xos-
tolorin 26%-dos qeyd edilir (4-6).

BAQ hestasiyanin 3-8-ci hoftosindo val-
vulogenezin gedisinin pozulmas1 naticosinda
yaranir. Sporadik va genetik ola bilar. 7- don
c¢ox genetik sindrom- Vilyams, Marfan,
Terner, Lyuis-Dits vo digor sindromlar, on
cox 1s9 Dicorc sindromu BAQ ilo miisayiot
olunur (7). Genetik todqiqatlar qiisurun auto-
som dominant yolla Otilirlilmasini siibut
etmisdir. Belo ki,BAQ askar olunan xastalorin
9%-do birinci sira qohumlarin birinda, 24%-
da iso birinci sira qohumlarin birden ¢oxunda
BAQ askar edilmisdir (3,6,8). Bu sobobdon
BAQ agkar olunan xastolorin qohumlarinin
skrininq miiayinasi tovsiyys olunur. Kisilordos
qadinlarla miiqayisade 3 dofo ¢ox rast golinir.
BAQ-in digor qiisurlarla miigsayiot olunmasi
genetik amillarin etiologiyada rolunu bir daha
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tosdiq edir. O, aortanin koarktasiyasi (50%),
aortanin gapaqustii stenozu (30%), modacik-
loraras1 arakosmonin defekti (30%), Valsalva
sinusunun anevrizmasi (15-20%), agiq arterial
axacaq vo b. qiisurlarla miisayiot olunur. Bu
aortanin, aorta qapaqlarmin vo agciyir arteri-
yasimnin embriogenezdo formalasmasinin bir
arterial axacaqdan baglanmasi ilo izah olunur.

BAQ zamani hemodinamik pozgunluqglar
aorta stenozu vo ya az hallarda aorta gapag-
larinin catismazligr formasinda inkisaf edir.
Normal halda iictayli qapaqglarin sistola
zamani agilmasinda dairovi dolik yaranirsa,
bikuspidal gapaglarda ellips formasinda dolik
yaranir vo manfozi nisbaton kigik olur. Digor
torofdon qapaqlarin progressivloson deforma-
siyast da stenozun inkisafina zomin yaradir.
Bels ki, diastola zamani daliyin qapanmasi 2
tayin hesabina bas verir ki, bu da taylarin
oyilmo formasiin doyisilmosine, onun daha
cox eksentrik gorginlogsmosina gotirib ¢ixarir
vo qgapaqlarin degenerasiyas1 li¢lin sorait
yaranir (9). Aortanin stenozu an ¢ox rast gali-
non fosad olub (toxminan 50%) klinik olaraq
40 yasindan sonra formalasir. Aorta qapaqla-
rinin ¢atismazligi iso az hallarda vo hom do
cavan yaslarda formalasir. O, qapagin boylik
taymin prolapst vo/vo ya aorta kokiiniin
dilatasiyasi ilo olagadar olur. Usaqlarda BAQ
kliniki heg bir slamatlo miisayiot olunmur, 50
usaqdan birinde simptomlar geyd edilir, yuxa-
rida geyd edilon fosadlar 30-40 yaslarda tosa-
diif edir ki, bu da asason qapaqlarin disfunk-
siyasi noticasinds formalagir (10).

Aparilan todqiqatlar gostorir ki, BAQ olan
xoastalorda qapaqlarla yanasi aortanin divari da
zadalonir. Hom do, bu toqqiqatlar aorta diva-
rinin  zodslonmasinin - Marfan sindromunda
aortada basveron dayisikliklorls analoji olma-
sin1 tosdiq edir. Aortanin medial tobagosinin
degenerasiyasi, elastin liflorinin nazilmasi vo
aralarinda mosafonin artmasi, onlarin fraq-
mentasiyasi, xaotik yerlogmasi, proteoqlikan-
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larin ¢ox toplanmasi, apoptozun artmasi nati-
cosindo saya ozolo liflorinin azalmasi kimi
histoloji dayisikliklor bas verir. Hotta bozi
todqgiqatlarda patoloji matriks metalloprote-
azalarin (MMP) hasilinin artmast gosterilir
(3,11). Bas veron struktur doyisikliklori aorta
divarmin elastikliyini pozaraq, onun geniglon-
mosing, anevrizma vo ya disseksiyanin forma-
lagmasina sobob olur. Noticodo BAQ zamani
normal gapagqlarla miiqayisodo aortanin dilata-
siyast daha c¢ox rast golinir,bazi todqiqatlarda
iso BAQ olan xostolords yanasi olaraq agciyor
arteriyasinin va intrakranial arteriyalarin dila-
tasiyasinin (14) da olmasi geyd edilir (12,14).
Warren A.E. vo homm. todqiqatlarinda 3-15,6
yas arast BAQ olan 88 usaqdan 65-da (74%)
aortanin dilatasiyas1 miisahido olunmusdur
(12). A.C.Ilapeikun vo miial. tadqigatlarinda
iso aortaninn dilatasiyast BAQ olan 60
usaqdan 11(18%)-do qeyd edilmisdir, 3 il
orzindo daha 6 xostodo Valsalva sinusu vo
galxan aorta nahiyasinds aortanin dilatasiyasi
inkisaf etmisdir (20). Son todqgiqatlarda BAQ
malik gonc insanlarda aortanin miixtalif so-
viyysalords diametrinin normal qapaqlara ma-
lik insanlarla miiqayisado yiiksok olmasi
gostarilir.

Ogor Marfan sindromunda aortanin dila-
tasiyasi osason Valsalva sinusu nahiyasindo
qeyd edilirsa, BAQ malik xastolords bundan
forqli olaraq Valsalva sinusu, qalxan aorta,
aorta qOvsii nahiyoesindo qeyd edilir (15).
Xastalorin 5%-do aortanin dilatasiyas1 qapaq-
larin shamiyystsiz hemodinamik disfunksiya-
st 1lo geyd edilir (16). Beloliklo aorta divari-
nin morfoloji doyisikliklori, onun elastiki xas-
salorinin zoaiflomasi hemodinamik pozgunlug-
larla birlikdo aortopatiyalarin osas yaranma
sobobi sayila bilor. BAQ olan usaqlarda
aortanin dilatasiyas1 oksor hallarda dogulan-
dan geyd edilir, yas artdiqca proqressivlosir
(1,6,16,17). V. Nkomo vo homm. torafindon
(18) miiayina olunan 44 BAQ malik gonc
xostado aorta halqgosinin, Valsalva sinusunun,
galxan aortanin diametri nozarost qrupu ilo
miiqayisodo diiriist yiiksok olmusdur. Lakin
bu xastalorin heg birindo aorta stenozu vo ya
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catigmazlig, arterial hipertenziya agkar olun-
mamisdir. Aorta dilatasiyasinin qapaglarda
tozyiq qradientindon asili olmamasini goste-
ron analoji molumatlar digor alimlorin do elmi
islorindo 6z oksini tapmisdir (19). Basqa bir
todgiqatda iso qgapaqglarin baglangic tozyiq
gradienti ilo aorta dl¢iilorinin yasa goro doyi-
silmo siirati arasinda asililiq askar edilmisdir
(12). A.C. lapeikun vo miial. todgiqatlarinda
BAQ malik xastolordo aortanin doyisilmasinin
qapaqlarin disfunksiyasindan asili olmamasi
gostorilir (20). Belo ki, aorta doyisikliklori
qapaq disfunksiyasi olan vo olmayan xosto-
lordo eyni dorocods qeyd edilmisdir. Bu iso
aorta qapaginin disfunksiyasinin vo aortanin
patoloji dilatasiyasinin eyni patologiyanin
miixtalif fenotipik tozahiirlori olmasini demo-
ya osas verir. GOriindiiyii kimi, BAQ olan
xostolordo aortanin doyisilmosinin asas sobo-
binin hemodinamik pozgunluglar, yoxsa
genetik amillorin olmasin1 gdstoran malumat-
lar kifayot qodor deyil vo tozadlidir. Aorta
dilatasiyasinin hoyat {igiin tohliikoli fosadi
aortanin anevrizmast vo disseksiyasidir.Bu fo-
sadlarin usaqlarda nadir hallarda rast gol-
mosine baxmayaraq,patologiyanin erkon yas-
lardan formalasmaga basladigini nozors alsaq
aortanin disseksiyas1 gozlonilmoz ola bilor
(21). Marfan sindromu vo BAQ bu fasadlarin
sobablori sirasinda birinci yerds durur. Aor-
tanin disseksiyasinin yaranma riskinin Marfan
sindromunda daha yiiksok olmasina baxma-
yaraq, populyasiyada BAQ-in rastgolmo tez-
liyi yiiksok oldugundan o, bu fosadin yaran-
ma riskino goro daha 6nomli sayilir (12,22).
Beloliklo, aparilan todqiqatlarin  tohlili
gostorir ki, usaqlarda askar edilon BAQ klinik
asimptomatik olmasina baxmayaraq, onlar
tohliikosiz sayilan “iiroyin kigik anomaliya-
lar’ina aid edils bilmoz, oksino dispanser no-
zaratl tolob edon c¢ox ciddi patologiya sayil-
malidir. Bu anomaliyanin vaxtinda ExoKQ
milayinodo askar edilmoasi vo haor bir xastonin
ciddi nozarato alinmasi iso aorta qapaqlarinin
disfunksiyas1 vo ya aortopatiyalarin erkon
diagnostikasinda ¢ox vacibdir.
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USAQLARDA AORTANIN ANADANGOLMO ANOMALIYALARI: BIKUSPIDAL
AORTA QAPAQLARI

Mommaoadova R.R., isayev i.i., Roafiyeva S.K., Haciyeva M.R., Xanmammoadova S.Q.
Terapevtik va pediatrik propedevtika kafedrasi, ATU

Acar sézlar: bikuspidal aorta gapaqlari, aorta stenozu, dilatasiyasi, disseksiyasi

Odobiyyat molumatlarinin tohlili BAQ aortanin stenozu vo ya catismazligina gotirib ¢ixaran,
homg¢ininn aortanin dilatasiyasi, anevrizmasi vo disseksiyasi ilo naticolona bilon ciddi patologiya
oldugunu gostorir. BAQ adston asimptomatik olduguna gora aortanin dilatasiyasi, anevrizmasi vo
disseksiyas1 kimi ¢ox agir fosadlara gora risk qrupunu togkil edir. Bu sobobdon ExoKQ miiayine-
lordo BAQ askar olunmasina xiisusi diqqet yetirilmolidir.

SUMMARY
CONGENITAL AORTIC DISEASES IN CHILDREN: BICUSPID AORTIC VALVE

Mammadova R.R., Isayev I.i., Rafiyeva S.K., Hajiyeva M.R., Khanmammadova S.Qh.
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The analysis of publications to estimate BAV as serious pathology which can lead to a stenosis
or insufficiency of the valve, and also is followed by aortic root dilatation, aortic anevrizm and
dissection.BAV patient are usually asymtomatycs, however they are under the risk complication
such as aortic dilatation, anevrizm and dissection.Due to the fact bicuspid aortic valve patient shoud
be taken into consideration much carefully at eshocardiografic examination.
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