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boaHUUA

Tempanozuama Ha
®ano (TQ) ce onucBa 3a
nopBu nom om Nicholas
Stenson 8 1672 2. 8 ekmo-
NUYHO Copue Ha demyc.®
Ha Arthur Louis Etienne
Fallot 8 1888 2. gonkum
060c06sBaHeMoO Ha Man-
dopmauusma kamo om-
geAHa KAUHUYHA HO30AO-
2U4yHa eguHuua (duz. 1).
Tol onucBa nayueHmu ¢
UuaHo3a u 2080pu 3a cuHs
6orecm - ,la maladie bleue”.® * HasBaHuemo ,Tem-
panozus Ha Qano” e npegnokeHo om M. Abbott u W.
Dawson (1924),% koumo npaBsm nopBomo UAAOCMHO
aHamoOMUYHO onucaHue, BkalouBawo Yemupu aHamo-
Muy4HU Mapkepa (mempaga) - mexkgykamepeH gedpekm
(MKLO), cmeHo3a Ha gecHokamepHus usxogeH mpakm
(OKWT), xunepmpodus Ha gacHama kamepa (OK), a3ge-
HEe U guAamauus Ha aopmama Hag gedekma (dua. 2). R.
Van Praagh (1970) onucBa gonbAHUMEAHU aHaMOMUY-
HU eneMeHmU - HeNbAHO pasBumue U XUNoONAasus Ha
UHdyHgubyayma, kakmo u ocobeHomo ,HenpaBuaHo”
npocmpaHcmBeHo pasnonokeHue Ha MKL, usBecmHo
8 Aumepamypama kamo mal alignment.™

A.FALLDOT 1ss0.18m

®ua. 1. Apmbp Ayu
EmueH Pano

Yecmoma

TO e Hat-yecmo cpewaHama uuaHomuyHa BpogeHa
cbpgeyHa Mandopmauus u cocmaBaaBa 10-11%. Cpewa
ce npu okono 356 Ha 1 MAH. XkuBopogeHu.> > Cnopeg
enugemMuonou4HU npoyyBaHusa 8 CALL 2oguwHo 4.7
Ha 10 000 *uBopogeHu ca ¢ TQ. Hama AcHO uspaseHa

y

1. MexgyramepeH geerm /
2. TyAmMoHaAHa cmeHo3a ;- /j
3. Xunepmpodus u
guaamayus Ha AK

4. f13geHe Ha aopmama

Qua. 2. AHamomuuHu mapkepu Ha T

nonoBa npegucnosuuus. B Hakou coobweHus gBama
noAa ce 3acazam egHakB8o,® 8 gpyau Aeko npeobragaBa
moxkkus noa.'™

EmMbpuonozusa

TO ce Bop3Ba ¢ HapyweHa Muzpauus Ha kaemku
om HeBpanHus kpocm u cpacmBaHe Ha meXgykamep-
HuA ¢ 6ynbycHus cenmym. ToBa Bogu go HenpaBuaHO
pasgensHe Ha nbpBuyHUA BYABYC Ha aopma u 6Geno-
gpo6Ha apmepus (bA)," % * ¢ koemo gaBa ocHoBaHue
MandpopMauusima ga ce onpegeas kamo koHo-mpyHka-
AeH gedpekm. Tol ce xapakmepusupa ¢ npegHa kpaHuo-
kayganHa uau uedanHa geBuauus Ha UHQYHgUBYAHUS
(koHaneH, usxogeH) cenmym. MimenHo moBa Bogu go
m. Hap. ,Aowo nogpexgaHe” (mal alignment) Ha cen-
mymMa u xunepmpodust Ha mpabekyaume Ha cBobogHa-
ma UHPYHQUBYAHa cmeHa. Pesyamamom e opopmsHe
Ha MyckyaHa nogkaanHa nyAMOHaAHa CMeHOo3a U 20AAM
npegeH Man-analiMoHm mexkgykamepeH gedekm.> > & 1
12,1314 15 93geHemOo Ha aopmama ce goAku Ha Henpa-
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BuAaHama pomauus U cenmupaHe Ha obwusa apmepu-
aneH cmBoA.

AHamoMus Ha mempanoa2usama
na (Dano

YempolcmBomo Ha gsacHama kamepa npu masu
mMandopmauusa couecmBeHo ce pasauvaBa om Hop-
ManHomo. [Mpu 3gpaBu uHguBugu MA e ¢ MpuUb2bAHa
dopma, ¢ 2pyb mpabekyrapeH cmpoek u komnaekcHa
apxumekmypa Ha muodubpume. B [K ce paszpaHuya-
Bam mpu yacmu - cBop3Bawa BxogHa, mpabekyrapHa
u usxogHa.® > KoHuenuusima 3a mpu-komnoHeHmHa 0K
kopeaupa gobpe ¢ nosHaHUsiIMa Hu 3@ eMBPUOHAAHOMO
U pasBumue. BxogHama yacm ce Hamupa Henocpeg-
c¢mBeHo nog mpukycnugaaHama kaana, kamo nepume-
mopbm 0 ce ouepmaBa om Mecmama Ha XopganHUme
uHcepuuu. B npegHo-BopxoBama mpabekyrapHa yacm
npomuHupam myckyaHu 6aHgoBe, koumo npecuyam
kamepHama kyxuHa om cenmyma kom cBobogHama
cmeHa.® ™

M3xogHama yacm Ha OK ce odpopma om m. Hap.
UHPyHgubyaym (dyHus, komuH)."" Told npegcmaBasBa
MHO20KOMNOHEHMHa, U3usA0 MuokapgHa cmpykmypa
¢ koHycoobpasHa dopma, pasnpocmupawa ce Heno-
cpegcmBeHo go nyamMoHanHama kaana. Ta e cBobogHo
cmoawa cmpykmypa. Om Hea kom mpukycnuganHa-
ma, MumparHama u aopmHama kaana ce HacouBam
noggopXkawu eremeHmu, koumo ca BaxkeH enemeHm
Ha ¢ubposHusa ckenem Ha copuemo.* > > > B usxogHa-
ma vacm Ha OK ce Hamupa myckyneH C-06paseH puHe,
usBecmeH kamo cynpaBenmpukynapeH kpecm (crista
supraventricularis). Tyk ce BkalouBam cowo maka na-
puemanHu u cenmanHu MyckyaHu BaHgoBe, u3xogeH
(uHPYHgUBYAEH) cenmyM U MogepamopeH baHg. Mpoc-
mpaHcmBeHomo pa3nonokeHue Ha mesu cmpykmypu
u ¢pyHkuuoHanHama um xapakmepucmuka no3BonsBam
6e3npenamcmBeHo u320HBaHe Ha kpoBma om [OK. U3-
noA3BaHemo Ha mepMuHa crista supraventricularis e go
usBecmHa cmeneH o6vpkBawso. Mopagu moBa ce npeg-
Aaza omgenHUme KOMNOHeHMU Ha U3XOgHUS NoM Ha
OK ga ce onucBam pasgeAHo.”™ M3xogHusm myckyAeH
cenmym e pasnonokeH nog gacHo-reBume komucypu
Ha gBeme ceMuAyHapHU Kaanu u pasgeast usxogHume
nbmuuia Ha gBeme kamepu. B Hopma ma3u cmpykmy-
pa ce Hamupa MeXgy kpauuwama Ha npoMuHUpawume
cenmo-MapuHanHU mpabekyAau, HanoAHO uHkopnopu-
paHa B8 cenmyma, kamo Ha npakmuka e HeBb3moXkHO
ga ce pa3zpaHuU4u om goMuHUpawama 4Yacm Ha cynpa-
BermpukynapHus kpecm.> ¢ CenmanHume 6aHgoBe, usz-
BecmHu u kamo trabecula septomarginalis (TCM), umam
Y-06pa3Ha popMa, cocmaBeHa om goAabz wupok cmBoa
u gBe pasknoHeHus - npegHO U 3agHo. lMocregHUME
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3a06ukansm u3xogHUA cenmym U gocmuzam Meguaa-
Hua mpukycnugareH nanunapeH Myckyn. Kom Bopxa
Ha [IK cenmanHume 6aHgoBe ce cauBam c BbpxoBume
mpabekyau. Taka ce opopmsa MogepamopHuUsAmM 6aHg,
pasnonoXkeH go ocHoBama Ha npegHus mpukycnuga-
AeH nanuaapeH myckya.> ™ HeszaBucumo om onucaHus
cnokeH cmpoeXk Ha [IK, BkalouBaw, pubposHU U 20A M
6pod MuokapgHu koMnoHeHmu, msa ce xapakmepusu-
pa ¢ Bucok komnaadoHe. Mpu TQ komnoHeHmume Ha
cynpaBenmpukyaapHus kpecm ca pasgeaeHu egHu om
gpyau Ype3 usxogHus cenmym Ha [1K.°

Tempanozusma Ha (Paro uMa MHO2006pasHU aHamo-
MuYHU BapuaHmu, koemo 3aBucu om u3zpazeHocmma Ha
pasauyHUME U aHamoMuyHU komnoHeHmu, %> 6 1. 13

MexkgykamepHuam gedpekm (MKL) obukHoBeHo e
20A M, nepumemb6paHo3eH, HepecmpukmuBeH u pas-
nonoXkeH nog aopmama (cy6aopmen).* & > Pagko MK
e pecmpukmuBeH, kamo moBa no-ckopo ce gonku
Ha pa3pacmBaHe Ha ¢ubposHa mbkaH omkom mpu-
kycnuganHama kaana. %™ B 3 go 15% om cayyaume
uMa gonbAHUMeAHU, obukHoBeHo Manku myckyaHu ka-
MepHU gedekmu. JonoaHumenen MKO moxke ga uma
u BvB BxogHama yacm Ha MeXkgykamepHama npezpa-
ga.* & 1 12 pagko MKL e cybapmepuaneH, gBolHo ko-
mMumupauw,. Mpu NogobHO cbyemaHue e HaAuue uspa-
3eHa xunonaasus Ha BeHmpukynro-uHdyHgubyAHUA dong
(BM®) uau Aunca Ha cenmaneH KoHyc u coomBemHo xu-
nonAasus Ha UHdyHgubyayma. MogobHU aHaMOMUYHU
BapuaHmu Ha TQ ce cpewam no-yecmo B cmpaHume
om ganeyHus usmok u lOXkHa Amepuka.> & 11215

Obcmpykuusma Ha  gecHokamepHuAs — u3XogeH
mpakm (OKUT) moxke ga 6bge Ha nogkaanHo, kaanHo,
HagkaanHo HuBo. Hal-yecmo obcmpykuusima e kom6u-
HUpaHa — Ha pasAuyvHU HuBa. B 45% om cayyaume ms
e UHpyHgubyaHa, B8 30% uma kombuHauus om UHYH-
gubyaHa u knanHa ob6cmpykuus u 8 10% e Haauue camo
CMeHo3a Ha nyAMoHaAHama kaana. Mpu Hakou nauueH-
mu B xoga Ha ecmecmBeHama eBonlouus ce pa3BuBa
BmopuuHa ampesus Ha OKWT.® Mpu TQ, uzaBaBawa ce
kauHUYHO ¢ BucokocmeneHHa yuaHosa u xunokcemus y
HoBopogeHu, Hal-yecmo UHYHgUBYAYMbM € meceH, ¢
uspaseHa xunonaasus. MyamoHarHama kaana 8 noBeue-
MO CAyYau € NAMOAOUYMHO NPOMEHEHA — gucnAacmuy-
Ha, 3agebeneHa, cmeHomMuUYHa U Hepagko bukycnugHa.
Cnopeg Kirklin JW (1993), nyamoHanHama kaana e cme-
HomuuHa B 75% om cayyaume, kamo 8 2/3 om msax ms
e 6ukycnugHa."" Mpu noBeuyemo nauyueHmu npbcme-
Hom Ha nyAMoHaAHama kaana, cmBoabm u knoHoBeme
Ha BA cobwo ca xunonaacmuuHu. Hepsagko uma u pas-
AUYHa NO cmeneH nepudepHa cmeHo3a Ha BA, kamo
B Hakou cayuyau msa ce pasBuBa nopagu ocmamoyHa
gykmanHa mokaH caeg 3amBapsHemo Ha apmepuanHus



kaHan. Mpu nayueHmMu caeg naauamuBHa onepauus ne-
pudepHa cmeHo3a Ha BA moXe ga ce noayyu nopagu
gedopMauus, npegusBukaHa om cucmeMHO-NYAMOHaA-
Ha aHacmomo3a.

AsBama BA auncBa 8 okono 3 %,"" " koemo ce obsc-
HABa cobc 3amBapsHemo Ha gykmyca. Taka kpoBomo-
kom 8 AsBama BA HamansBa ¢ Bpememo go nbAHOMO
My npekocBaHe. B me3u cayvau kpoBocHabgaBaHemo
Ha AeBus 6sA gpob ce ocuzypsBa om konamepanHo kpo-
BoobpaweHue. OacHama BA AuncBa uskalouumenHo
pagko.

B pamkume Ha T pagko ce HabalogaBam zoaemu
aopmMOo-NyAMOHaAHU koAnamepanHu apmepuu  (major
aorto-pulmonary collateral arteries) - MAPCA. Te ce
Hamupam no-ckopo B8 pamkume Ha ampesus Ha nyAMo-
HanHama kaana ¢ MKL.* & "

flzgeHemo Ha aopmama Hag MexkgykamepHus ge-
dpekm npu TP e o6ukHoBeHo okono 50%." 2" Cmenen-
ma Ha A3geHe U pomauusma Ha aopmama ce cBop3Bam
¢ Hegopa3Bumuemo Ha JKUT u geBuauuama Ha uHbyH-
gubyaHus cenmym.'' Aopmama npu TQ e o6ukHoBeHo
gunamupaHa, a kopoHapHUMe CUHycU ca pomupaHu no
yacoBHukoBama cmpenka. lMpu s3geHe Ha aopmama
Hag MK Hag 50% ce Haraza gudepeHuyuarHa guazHo3a
¢ gacHa kamepa ¢ gBoeH usxog (AKOMW). Onec ce npue-
Ma, Ye HaU-BaxkHuam aHamomuueH mapkep npu OKON
e gBolHusm koHyc meXkgy cemuayHapHume kaanu.* >
Mpu BucokocmeneHHO A3geHe Ha aopmama, HaAuvue
Ha aopmo-mMumpaneH KoHmuHyumem u Aunca Ha bu-
AamepaneH koHyc ce 2080pu 3a nosuyuoHHHa OKOW -
mun Qano."”

B pamkume Ha TQ psagko ce HabAlogaBa aopmHa uH-
cyduuueHuus. Ta e npobaem Hau-Beue Ha onepupaHu B
no-kocHa Bo3pacm nayueHmu.®

AcouuupaHu aHoMaauu

B okono 25% om cayuaume ¢ TQ uma gacHa aopm-
Ha gvea, kamo 10% om max umam u abepaHmHa AqBa
apmepus cybkaaBus." > * " Yecmomama Ha nepcucmu-
paw, dopameH oBane e Bucoka - cpewa ce noumu npu
Bcuuku. Cnopeg gpyau aBmopu B okoro 17% om cayya-
ume npegcopgHUAmM cenmyM e uHmakmeH.™

Pagko ce onucBam gpyeu CbpgeyHo-CogoBu aHo-
maauu, kamo gonbAHUMeEAHa AsBa 20pHa npasHa BeHa
(5-7%), NAK (2%) u no uskaloueHue - koapkmauus Ha
aopmama, aHOMaAeH gpeHak Ha GerogpobHu BeHu
UAU gpyeu Mandpopmauuu.> 3 13

AHoMaAuume Ha kopoHapHume apmepuu ce cpe-
wam 8 3-5% om cayyaume.> & ' 5 Hal-yecmama e
U3AU3aHeMO Ha AsiBama npegHa gecueHgupawa kopo-
HapHa apmepus (AALL) om gacHama kopoHapHa apme-

pus (OKA). OnucaHu ca egUHUYHU CAy4au Ha aHOMaAHO
usxoXkgaHe Ha AsBama kopoHapHa apmepus (AKA) om
BA.2 Mpu Hakou nauueHmu npobaem npegcmabasBa
20AM UHQYHgUBYAeH knoH Ha OKA, npecuvauy OKUT,
koemo 3ampygHaBa xupypauuHama kopekuus.

ITamonozus Ha AgBomo cbpue

Mpu T®, makap u pagko, ce onucBa ucmuHcka xuno-
nAasua Ha AeBume copgeyHu ceameHmu. Mo-vyecmo ce
omHacs 3a omHocumenHo Manko AsBo cobpue Ha poHa
Ha xunepmpodupaHama [OK. OnucaHu ca eguHu4Hu
cAyvau Ha guckpemHa cybaopmHa cmeHO3a U cynpa-
BanBynapHa MumpaAHa cmeHo3a."

ITpoBogHa mbvkan

Mpu TP 3agHO-goAHUAM pvb Ha nepumMeMbpaHO3-
Hua MKL ce Hamupa B HenocpegcmBeHa BAusocm ¢
koHpAyeHca Ha aopmHama, mpukycnugaaHama u Mum-
panHama kaana, m.e. MHO20 6AU30 go ampuoBeHmpu-
kyanapHus Bb3eA u cHona Ha Xuc. BakHo e mesu aHa-
moMUYHU gemalAu ga ce no3HaBam gobpe, koemo e
npegnocmaBka 3a usbazBaHe Ha Ae3us Ha npoBogHama
cucmema, BkalouumenHo u Ha caegonepamuBeH ampu-
oBenmpukyaapeH 6aok.> % °

ITamodusuonozusa

Hanuuuemo Ha obcmpykuus Ha OKUT 8 couema-
Hue ¢ HepecmpukmuBeH MKL u s3geHe Ha aopmama
cb3gaBa ycroBus 3a gAcHO-Af8 woHm (OALL). Mopagu
3ampygHeHomo usnpasBaHe Ha [OK u noBuwaBaHe Ha
HansizaHemo B Hes, Yyacm om kpvBomoka ce HacouBa
npe3 MKL kom AK, a nopagu s3geHemo Ha aopmama
u gupekmno kom Hes. Taka npu T® 6erogpobHuUsM
kpoBomok e okono 1/3-1/4 no-manok om HoOpMaAHUS.
O6embm Ha OALL 3aBucu om cmeneHma Ha o6cmpyk-
uua 8 OKUT u cuememHomo cogoBo conpomuBaeHue u
€ NPONOPUUOHAAEH Ha HaMaAeHUEMO Ha 6enogpOBHUS
kpoBomok. Juamembpom Ha gedpekma uzpae Bmopo-
cmeneHHa poAs, mol kamo mol no npaBuno e paBeH
Ha guamembvpa Ha aopmHama kaana. B pesyxamam Ha
OALL e Hanuue gecamypauus 8 aopmama, koemo B8ogu
go ueHmMpaAHa UuaHo3a, pecnekmuBHo apmepuanHa
xunokcemus, peppakmepHa Ha kucropogomepanus.
Bcuuku npuyuHu, koumo mozam ga goBegam go cna-
gaHe Ha CUCMEMHOMO CbgoBo conpomuBAaeHue UAU
HapacmBaHe Ha obcmpykuusma 8 OKUT Bogam go 3a-
goAboyaBaHe Ha xunokcemusima.

OcHoBHUMe aHamoMu4HU enemeHmu, koumo on-
pegernsm xemoguHamukama npu TQ, ca Hepecmpuk-
muBHusm MK, u obcmpykuusma 8 OKWUT." 4 & 1215
Mpu AekocmeneHHa obcmpykuusa wobHmMom npes MK
€ npegumHo AaBo-geceH, ¢ koemo ce obscHABam m.H.
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auuaHomuyHU GopMu Ha MardopMauusima uau ,pink”
(®ano. Mpu mexkka 06cmpykuus, uspasaBausa ce ¢ xuno-
NnAasus Ha UHQYHgUByAyMa, cmecHeH nyamoHaneH kaa-
neH npobcmeH U cmBoa Ha BA (c uau 6e3 nepudepHa
NYAMOHaAHa CMeHO03a), WbHMbM € NPEgUMHO gSCHO-
AsB. B m. Hap. ,knacuuecku” popmu Ha TQ HarszaHemo
8 gBeme kamepu e uspaBHeHO U WoHMbM e noBeye
uAu no-Manko bugupekuuoHaneH."

Kaacudpukauusa
u Homenkaamypa Ha TQ

OHec ca usBecmHu Hakoako ¢opmu Ha T, koumo
umam no-ckopo ucmopuuecko 3HaueHue (maba. 1). Te
BcowHOCM uMam pasAuYHa embpuozeHesa, namodu-
3uonozus, knuHuuHa kapmuHa u coomBemHo pasauyeH
XupypuyeH nogxog. MNMopagu moBa ocHoBamenHo ce
nocmaBs Bonpocom gokonko e onpaBgaHo pasanexkga-
Hemo um kamo egHa HO30AO2UYHa eguHUUa.®

CouyemaHuemo Ha ,AuncBawga” (noHskoza pygu-
MEHMHA UAU XUnONAacmu4Ha) nyAMoHaAHa Kkaana c
MKO u obcmpykuua 8 OKWT Ha uH@yHgubyAHO HUBO
HanogobsBa B u3BecmHa cmeneH aHamomusima Ha TQ.
BucokocmeneHHama nyAMOHaAHa UHCypuuueHuus 8 co-
yemaHue ¢ mobkaHHa gucnaasus Ha cmBoaa u gBama
2oneMu knoHa Ha BA ca xapakmepHu 3a masu pasHo-
BugHocm Ha TQ. Hapeg ¢ kapguonozuuHume npobae-
MU, nauueHmMuUmMe uMam 4Yecmo U3paseHa guxameAHa
HegocmambyHocm nopagu komnpecus Ha BpoHxUaA-
HOmMOo gopBo om ekcmpemHo guaamupaHume cmBoA u
2naBHU knoHoBe Ha BA.% 1

Ampuo-8eHmpukyrapHusm  cenmaneH  gedekm
B cbuemaHue ¢ obcmpykuus B usxogHus nom Ha [OK
(Hal-yecmo ymepeHa) uma mBopge pasAuydHa aHamo-
Mus-BxogHo-usxogeH MKL, obwa AB kaana u HaU-Beue
xemoguHamuka.® " Yecmo mo3u mun maadopmauus
ce HabalogaBa 8 pamkume Ha noaumanpopmamuBeH
CuHgpoM, BkalouumenaHo u npu mpusomus 21.

Ampesusima Ha BA ¢ MK moxe ga ce pasanexkga
kamo Hat-mexkkama dopma Ha TQ. Mpu me3u nauueH-
mu 6enogpobHusm kpoBomok e ususaro 3aBucum om
HaAu4UemMo Ha apmepuaneH kaHan uau 2onemu koname-
paaHu apmepuu. Vima u ¢opmu ¢ npovcHamo Myamu-
¢dokanHo 6enogpobHo kpvBocHabgaBare. O6cmpykuu-
Ama B usxogHus nbm Ha K e B8 Hayanomo uAu kpas
Ha cybnyaMOHaAHUA UHGYHgubyaym. Mpu Hal-mexkku-
me ¢opmu AuncBa uHmpanepukapgHama yacm Ha 6Ge-
AOgpPOBHUME apmepuu. Mpu no-zoAaMama yYacm om
nauueHmume ¢ ampesus Ha BA u MKO uarocmHuam
guazHOCMUYEH U mepaneBmuyeH NOgxog 3HAYUMEAHO
ce pasauvaBa om mosu npu ,kaacuueckama” ¢popma Ha
T(D.G’ 11,13, 15
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®opma Ha mempano- OcoGeHocmu
2usa Ha Pano

lMyAmoHaAHa cmeHo3a LluaHo3a, xunokcemuyHu

,simple Fallot” Kpusu
AuncBawa nyamMoHanHa AuxameAHa HegocmambyHocm,
KAana guAamauus Ha cmBoaa u

KAOHOBeme Ha BA

06w ampuo-BeHmpuKyAapeH | LluaHoza, obwa AB Kaana u
gedhekm (kaHan) BxogHo-usxogeH MKA
Ampe3us Ha nyaMoHaAHama | EkcmpemHa yuaHosa u

KAana ¢ MKA gykmanHa 3aBucumocm
AHOMaAHO U3X0rKgaHe Ha PasAuyHU perkumu Ha paboma
egHa BA om aopmama Ha gBama 6eAu gpoba
(xeMumpyHRyc)

Ta6A. 1. Qopmu Ha mempanozus Ha Qano

Pagko cpewaHa ¢popma Ha TQ e aHOMaAHOMO u3-
xokgaHe Ha egHama GeaogpobHa apmepus om aop-
mama (xemumpyHkyc).% ™ Tyk ocHoBHUAM npobaem e
pasauvHus pexkum Ha 6enogpobHus kpoBomok 8 gBa-
ma 6eAau gpoba - B eguHua mol e xunogebumeH, a
B gpyeus xunepgebumeH. 3amoBa HaBpemeHHama Xu-
pypauuHa kopekuusi e om pewaBawio 3HaveHue.

Tempanozusma Ha (Qano ¢ Bapupauwa no cmeneH
obcmpykuusa 8 OKWUT - ,Simple Fallot” e Hal-yecmama,
knacuvecka ¢popma.’ 4881

['enemuunu cuingpomMu
u mempaanozus Ha Dano

B pamkume Ha pasAUYHU 2eHEMUYHO gemepMUHU-
paHu cuHgpomu Hepsigko kapguoaoczuuHusm gedekm
e TQ. Ta Hal-yecmo ce cpewa B pamkume Ha 22q 11
geneuus, koemo e kauHuueH BapuaHm Ha Di George
CUHgpoMm U BenokapguodauuareH cuHgpom. Onuca-
HU ca U @aMuAHU cAyyau.® ™ 1215 B Hakou cepuu ma-
kuBa nauueHmu ca okono % om cepusma,® a 8 gpyau
okono 15-20%." [uazHo3ama ce nocmaBs upes dayo-
pecueHmHa in situ xubpugusauus. YHacregaBaHemo e
aBmo3oMHO gomuHaHmMHo. Ba)kHo e pasno3HaBaHemo
Ha MO3U CUHgPOM Npegu onepauusma, nopagu onac-
Hocmma om pasBumue Ha mexkka xunokaayuemus 8
paHHUs cAegonepamuBeH nepuog. Om gpyza cmpaHa
moBa e om 3HayeHue U 33 omgareyeHama NPozHO3a —
pasBumue Ha kozHumuBHa gucdyHkuus. MMo-pagko
ce cpewam mpusomus 21 (Down cuHgpom) - 8%, u
Noonan cuHgpom - 1%." OnucaHu ca nauueHmu ¢ TQ
npu py6eoaHa pemonamus, mpusomus 18 u 13, kak-
mo u pasauvHU cuHgpomu (Alagille, VACTERL,CHARGE)
u gp.

Puckom om pakgaHe Ha geme ¢ TQ e 2%, ako mau-
kama e coc cowama guazHo3a, u 1.4 %, ako moBa e 6a-
wama.® ™ MpenopouBa ce pemanHa exokapguozpadus
npu ¢pamunHa obpemeHeHocm.* 1% 13



Kaunuuna kapmuna

LuaHo3ama e ocHoBeH kauHuueH cumnmom npu
T®, gan ocHoBaHue B MuHaromo MandopmMauusma ga
ce Hapeue ,CuHs bonecm”(morbus coeroleus). Ta e usz-
pa3 Ha xunokcemusima. Mpu mekkume dopmu Ha T
UuaHo3ama e HaAuue owe caeg pakgaHemo. B ocma-
HaAume cayyvau moxke ga cmaHe Buguma gopu Hsakoako
Meceua cAeg paxkgaHemo.' ™ MpuyuHume 3a moBa ca,
ye geuama ca no-manko ¢usuvecku akmuBHu 8 nopBu-
me 2-3 Meceua U Haauduemo Ha u3BecmHu Bce owe
konuvecmBa demaneH xemo2no6uH. B kopmaueckama
Bv3pacm, kozamo o6cmpykuusma He e Bucokocmeneh-
Ha, e Bv3amoXkHo gopu B okono 10% om cayyaume ga
ce pasBue koHzecmuBHa copgeyHa HegocmamuvbyHOCM.
ToBa ce 0bscHABa ¢ AaBo-geceH woHm (AOLL) u pagko
C HAAUYUEMO Ha MacuBHU cucMeMHO-NYAMOHaAHU ko-
Aamepanu b 21

V3pazeHocmma Ha uuaHo3ama 3aBucu u om HuBomo
Ha pegyuupaHus xemoznobuH B kanuaspHama kpoB -
npu cmodHocmu nog 0.5 g/l ma moke ga e crnabo us-
paseHa gopu npu 3Hayuma xunokcemus. LluaHozama
3aBucu om apmepuoBeHosHama kucaopogHa pasau-
ka, konuuecmBomo Ha xeMozn06uHa u pH Ha kpoBma.
Mpu 3a6aBeH kpoBomok u yBeauveHa apmepuoBeHos-
Ha pasauka yuaHosama ce 3acuaBa. O6pamHo, npu xe-
MO2AOBUH NOg HOPMaAHUME CMOUHOCMU YuaHo3ama
HamansBa. Auugozama npomeHs kpuBama Ha gucouu-
auus Ha okcuxemoznobuHa u moBa npaBu uuaHo3ama
no-u3spaseHa. LuaHozama 3aBucu u om cmeneHma Ha
obcmpykuus 8 usxoga Ha OK.

EgHa om kauHuuHume u3sBu Ha yuaHo3ama ca Xxu-
nokcemuuHume kpusu (XK). Te ce HabAalogaBam 8 oko-
A0 40% om caydyaume. ToBa ca BHe3anHU enu3ogu Ha
mexkka yuaHosza, koumo mMozam ga 6bgam nomeHuu-
aAHO OnacHU u gopu ga 3aBopwBam AemanHo. Te ce
xapakmepusupam ¢ xunepnHes, HecnokolcmBue, npo-
gonkumeneH naay, kakmo u HamaneHa UHMeH3UBHOCM
Ha CopgeyHus wym. XunokceMuyHa kpusa ce Habaloga-
Ba u npu geua ¢ penamuBHa aHemus. Cmama ce, ye XK
ca B pesyamam Ha cna3bM Ha UHPYHQUBYAYMa, NpuYu-
HeH om noBuweHa cumnamukycoBa akmuBHocm.® ** Te
moxke ga ce npoBokupam om HsakakBo cobumue, koemo
Aeko HamansBa kucropogHama camypauus (Hanpumep
XoAUaHe, naay, gedekauus), uau kozamo BHeszanHo ce
HamaAaBa cucmemMHama cogoBa pesucmeHmHocm (XoA-
uaHe, uzpa, pumate c kpaka npu npobykgaHe, BHesan-
Ha maxukapgusa uau xunoBonemus). Taka ce pa3BuBa
nopouyeH kpve. MopBoHavyaAHOMO cnagaHe Ha napuu-
aAHOMO apMepUanHO HaAszaHe Ha kucaopoga cmumy-
AUpa guxameAHus ueHmbp U Bogu go xunepnHes. Ta
yBeauuyaBa cucmemHomo BeHosHo BpbwaHe kom [K.
Mpu Haauvuemo Ha ¢ukcupaHa obcmpykuus 8 OKUT

UAU HaMaAeHa cucmeMmHa cbgoBa pe3ucmeHmHocm,
yBeauueHomo cucmemHo BeHo3HO BpovwaHe kom OK
omuBa kom Ao u Bogu go HamaasBaHe Ha kucaopog-
Hama camypauus u 3agoabouaBa XK."™ XK ce cpewam
Hal-yecmo npu manku kopmauema Bv8 Bo3pacm om 2
go 4 meceua. Mo-zonemume geua MoXke ga NPeogons-
Bam moBa cocmosHue kamo 3aemam kaekHano nono-
*eHue (,,novuBku B8 knekHano nonoxkeHue”). Mpu masu
nosuyusa ce HamanaBa cucmemHomo BeHo3HO Bpobwia-
He, HapacmBa cucmemHama cogoBa pe3ucmeHmHocm,
HaMaAsBa ce wWobHMuUpaHemo npes gepekma u maka ce
yBeauuaBa kucpogHama camypauus.

Mpu HanpegBaHe Ha xpoHU4YHama xunokcemus ce
pasBuBa xunepmpoduyHa ocmeonamus (UAU M. Hap.
xunokpamusoM) - ,6apabaHHu npbcmu” u Hokmu no
mun Ha ,4acoBHukoBu cmbkaa”, xunepnaasus Ha 2uH-
2uBume, uHekuus Ha koHlokmuBume, kapuo3Hu 3v6u
u gp. Mpu meXkku cayuau Ha xunokcemus moxke ga ce
cmuzHe go kapguaneH uHGaHMUAU3LM U 3a6aBeHo ym-
cmBeHo pa3Bumue.t 1

MocaegcmBue om npogbakumenHa uuaHo3a e pas-
Bumuemo Ha noAaudumemus u koazyrnonamus. XpoHuu-
Hama xunokcemust cmumyaupa kocmuus mo3ok kbm no-
BuweHa npogykuus Ha epumpouumu, koemo Bogu go
NoAUAOBYAUS. B Hauanomo moBa e komneHcamopeH
MexaHu3oM, kolimo ocuzypsaBa mpaHcnopm Ha noBeuve
kucnopog. Mpu 3Hayuma noauznobyaus (xemamokpum
Hag 65%) ce cmuza obaye go xunepBuckosumem, ko-
emo 3ampygHaBa Mukpouupkyrauusma. Texkkama
xunokcemus u cmasa Bogam go MemaboAumHa auu-
go3a." * B pesynAmam Ha HapyweHus MemaboAu3bM U
cBpoxnpogykuusima Ha HENbAHOUEHHU epumpouumu
ce cmuza go mukpouumosa u xunoxpomus. KocmHusm
Mo3bk npousBexkga u HekauecmBeHu mpombouumu -
mpombacmeHus. XunepBuckosumemom Ha kpbBma u
mpombacmeHusma ca 8 ocHoBama Ha xeMamonozuu-
Hume yBpeXkgaHua. EQHO om cepuosHume ycAoXkKHe-
Hus e xunepypukemusma. PasBuBam ce apmepuanHu
u BeHo3HU Mukpompombo3u, mpomMbouumoneHuu, a
me Bogam go koHcymamuBHa koazyaonamus ¢ xuno-
dubpuHozeHeMus u kpoBousauBu. Teu xeMocmaseono-
2UYHU HapyweHus ca 8 ocHoBama Ha mexkku u paman-
HU ycAOoKHEHUA — MPOMOO-eMOOAUYHU UHUUgEeHMU.
MpozpecuBHomo pa3Bumue Ha mpomMbo3u B8 berogpob-
HUMe apmepuu gonbAHUMEAHO Bogu go HapacmBaHe
Ha DAL, moecm odpopms ce nopoueH kpoz. Tpombo-
MUYHU UHUUgeHmMu ce HabalogaBam u 8 gpyau opzaHu
u cucmemu - Hal-Beue B ueHmpanHama HepBHa cuc-
meMa. LlepebparHama mpombo3a Hanpumep, Hepsagko
ycaoXkHeHa u ¢ abcuec, e Yecma npuvuHa 3a cvbpm 8
nopBume 10 20guHu om uBoma." ™ CmolHocmu Ha
xemamokpuma Hag 70% u camypauus nog 65% ca pu-
ckoBu pakmopu 3a mesu cocmosHus. Mpegpasnonaza-
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wu dakmopu ca cocmosHus Ha uHdekuus, gexugpama-
uusa u pedpurumem.

CopgeuHama Haxogka npu TQ e HexapakmepHa -
omkpuBam ce nyacauuu 8 enuzacmpuyma, CUCMOAUYEH
WyMm Ha u32oHBaHe nokpal AeBus cmepHaneH pob 3-5/6
c¢meneH. Tol e cBobp3aH no-ckopo ¢ ob6cmpykuusma 8
OKWUT, omkoakomo ¢ kpbBomoka npe3 MKL. Bmopusm
MOH € eguHuUYeH nopagu MapkaHmHO peuyuupaHama
nyAMOHaAHa komnoHeHma.® '

EcmecmBeHama eBoalouus Ha Mandopmauusama
e HebrazonpusmHa. Mpu noBeuyemo nauueHmu ¢ TO
cneg pakgaHemo ce HabalogaBa guHamuka, kosmo ce
uspasaBa B HapacmBaHe Ha cmeneHmMa Ha obcmpykuus
8 OKWUT.™ &1 1215 OmHauano ma e BaaBynapHa UAU Cy-
npaBanBynapHa u no-manko npokcumanHa-uHpyHguoy-
AapHa. C pacmexka Ha gememo o6cmpykuusma 8 OKAT
Bogu go 3Hayuma gecHokamepHa xunepmpodus. B
mo3u koHmekcm Ha nepcucmupawo CUCMEMHO HaAs-
2aHe B OK u HapacmBawia xunepmpodus ce HapywaBa
muokapgHama nepdysus, koemo Bogu go muokapgHa
ucxemus (ocobeHo B8 cybeHgokapgHusa caoll), Muouu-
moAu3a u pa3Bumue Ha eHgokapgHa ¢ubposa.”® Qu-
6po3a Ha muokapga no uskaloueHue ce HabalogaBa B
nopBume 2 zoguHu om kuBoma.' " Ta e eguH om oc-
HoBHUme pakmopu 3a nosBa B no-kbcHa Bv3pacm Ha

KHuzonuc

pumoMHo-npoBogHU HapyweHus, Bkalouumenro u ka-
MepHa gucoyHkuus - BoamodkHa npuyuHa 3a AemaneH
usxog.

Cnopeg EG Bertranou (1978) npexkuBsemocmma 6e3
XUPYP2UYHO AeveHue e 66% go nbpBama 20guHa om
*uBoma, 40% go mpemama, 11% go gBagecemama u
3% kom yemBopmama gekaga om »kuBoma.” Cnopeg
gpyau npeXkuBsemocmma Ha nemama 20guHa e 55% u
30% Ha gecemama.' B Hakou cbobuieHus camo 20% om
HeonepupaHume nauyueHmu gocmuzHam 10-20guwHa
Bv3pacm u He noBeue om 5 go 10% gocmuzam 21 20-
guHa om »kuBoma cu." HezaBucumo om Haau4uemo Ha
u3BecmHu pasauku B8 yumupaHume CoOBWEHUS, ACHO
e, ye npeobragaBawama yacm om nauyueHmume ¢ TQ
psgko gocmuzam 8 pamkume Ha ecmecmBeHama eBo-
Alouus 30-40-20guwHa Bv3pacm. MoBeuemo ymupam
8 nopBume 20 20guHU om *uBoma. OnucaHama no-20-
pe ecmecmBeHa eBonlouus gHec ce cpewia pagko, mol
kamo nauueHmume ce onepupam B8 paHHa Bo3pacm.

PagukaaHama kopekuus Ha nauueHmume ¢ T 8 pan-
Ha Bv3pacm gaBa BoamorkHocm 3a mAxHOMO ouerdaBaHe
u gobpo kauecmBo Ha »kuBom, kakmo u npegomBpams-
Ba nocregcmBusima om XpoHuvHama xunokcemus.® 7 8
Ta npegcmaBaaBa peBoaloyuoHHa cmpameaus, kosmo
npogonkaBa ga ce pa3BuBa u ycoBopweHcmBa.
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