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Павлодар қаласың Облстық балалар ауруханасы.

     Өңештің артезиясы ауруы туабітетін індеттер тобына жатады, негізінен кездесу жиілігі 1:3000 қатынасында. Басқа көптеген даму ақауы ауруларымен салыстырғанда жиірек кездеседі, бұның бірден бір себебі анықталуының жиілігі мен осы ақауы бар науқастарда тікелей өмір мен өлім сұрақтарының өткірлігінде. Ақаудың тұқым қууына дәлелдер жоқ, алайда зерттеулер нәтижесінде хромосоманың  2р23-р24 локусының қызметі бұзылуымен байланысы бары анықталды.“жан ұяда” әкесі-ұлы, қызы, ағайындылары аурырған кездер кездескен. Тарихына тоқтала кетсем 1697 ж – Гибсон (UK) алғашқы рет ақауды суреттеді. ХХ – ғасырдың 20 жылдары алғашқы хирургиялық коррекциялау жүргізіле бастады. 1938 ж - нәтижелі алғашқы операция Ледд-Левен (USA) жасаған еді.1941 ж – тура анастамоз Хайт (USA) нәтижелі аяқтап науқас жазылып шықты. 1943 ж  - плеврадан тыс ену және телескопиялық анастамоз Хайт (USA) қолға алынды.

Мақсаты: Осы індетпен ауыратын науқастардың емі мен диагностикасының алгоритімін жасау. Біздің ауруханада осы індетті емдеудегі тәжірибемен бөлісу.

Материал мен әдістер: Біздің ауруханада 2005 -2015 жылдар аралығында осында індетпен 22 науқас ем алды, соның ішінде 7 науқас шетінеген. Барлығында Өңештің атрезиясы. Төменгі трахео-өңештік жыланкөз  болды. 5 науқаста – Ашық аортальді өзек, қарынша аралық перденің жетілмеуі. Жұлынның даму ақауы. 2- науқаста 12 елі ішектің көптеген толық атрезиясы. 1- науқаста өкпенің сол жақтан аплазиясы. Бет- жақ сүйегінің дамуының ақауы біріге кездесті. 

Біріккен ақауларына VACTREL – аурулар тобы жатады. Ажырата айтатын болсақ - Vertebral defect (V), Anal atresia, GIT atresia (A), Cardiac lesion (C), Tracheo-esophagealfistula and atresia (TE), Renal tract abnormalities (R), Limb abnormalities (L). 

Классификациясы: 
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1. Жоғарғы және төменгі сегменттердің тұйық аяқталуы. 2. Жоғарғы сегменттің кеңірдекке қосылуы. 3. Төменгі сегменттң кеңірдекке қосылуы. 4. Екі сегменттің кеңірдекке енуі өз ара бірікпеуі. 5. Екі сегменттің өз ара бірігуі және кеңірдекке енуі. 

Науқастардың клиникасы: Туғанда ауыздан көбік-сілекей ағу. Тынысы жетіспеушілігі – өңешпен трахея жыланкөзі арқылы сілекейдің өкпеге аспирациясы. Екіншілік аспирациялық пневмония. Науқастар ауруханаға перезентханадан реанимация бөліміне көшіріледі, Белгілі мерзімде операция алды даярлықтан өткізіледі.
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Фотоматериалдар диагностикалық зерттеу тақырыбына арналған.
Перезентханадағы диагностикасы: Пренатальді УЗИ диагностика арқылы ақаудың диагностикасын жасау кең қолданыста. Туағанда нәрестелердің барлығына өңештік зондтау жүргізіледі. Кең көлемде қолданылатын Элефант пробасы диагностикада  нақты нәтижелер береді.

Хирургиялық бөлімдегі диагностикасы: Рентгендік диагностика – контрастты сұйықтықтар арқылы рентген зерттеуін жасау. КТ зерттеуін жүргізу. ФЭГС жасау.
Нәтижесі: Барлық науқастарға ашық түрде тура анастамоз жасалды. Оперативті емнің барысы - 
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Фотоматериалдар оперативтік емнің жүргізілу барысын сипаттайды.
Ену жолы біздің операцияларда артқы – бүйір  аймақта кеуде клеткасының ІІІ қабырға арлықта. Плеврадан тыс артқы көкірік қуысының мүшелерін мобилизациясы арқылы “vena azygos ” анықталады. Біз венаны қалдыруға тырысамыз. Екінші кезекте төменгі  сегменттің ажыратылуы жасалды төменгі ТӨЖ (ТПС) ажыратуы жасалды. Жылан көзді тігу. Сегменттерді бір біріне тақатып диастазаны анықтау. Тұйық бөлігін ашып зонтды төменгі сегментке өткізу және анастамоз салу. Соңы – соңына анастамоз жасалды. Көкірек қуысына дренаж қойылды. Қабатымен тігіс салынды.    Науқастар  6 күн медикаментозды ұйқыда, жасанды желдету аппаратында болады. 6 - тәулікте ретроплевралық дренаж алынады. 8 - тәулікте экстубация жасалады. Науқас тамақтануы операциядан кейінгі 15 тәулікке дейін назогастральді зондтпен жүргізіледі. Кейін хирургия бөліміне ауыстырылып, науқас жақдайы қанағатты күйген енгенде үйге шығарылады.

Қорытынды: Біздің ауруханада соңғы 10 жылда ем алған 22 науқасты 7 науқасы шетінде. Басқа науқастар үйге шығарылды, операциядан кейінгі алшақ уақыттарда бақылау үстінде. Асқынулардан: өңештің екіншілік қабынуы мен стенозы буждау арқылы және медикаментозды жолмен коррекцияланады. Бұл науқастар тобының емі қосымша ақауларына байланысты гатроэнтеролог, невролог, нейрохирург, кардиолог, ортапед мамандармен біріге жүргізіледі. 
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Қайтыс болған науқастар арасында оперативтік емнің  сапасыздығынан қайтқаны жоқ. Барлығында туа біткен ақаулар: Жүрек – тамыр жүйесінің, бүйрек – зәр жолдарының, бас миы мен жұлынның, өкпенің даму ақауы себепті. Екіншілік инфекциялар қабатталуы мен сепсистің себебінен қайтқан.

Осы бір ауыр ақаудың хирургиялық коррекциясы, осы індетпен ауыратын науқастардың соңғы үмітіндей. Сол себепті операцияның науқас үшін жеңіл түрлерін дамыту мен осы жолдағы емдеудің шеберлігін шыңдай түсу қажет.
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