Williams sindromlu pasientda
pulmonar arteriya saxalorindaki
darhqlarin perkutan
angioplastikasi

Moruzaci: Namazova Ulviyya



Klinik hal

%30 yash gadin
“*Son 2 ayda artan tangnafaslik, tez yorulma sikayatlari ile muraciat etmisdir.

%10 il savval barmaglarda gdyarma sikayatlari ile miayina olunub, galxan aortanin
hipoplastik olmasi, hamc¢inin pulmonar arteriya saxalarinds stenoz askarlanib.

%+ Carrahi midaxilanin imkansiz oldugu bildirilib.

% Sikayatlarin garsisini almagq tcln illar arzinda fiziki aktivliyini azaldib



¢ Hor kosi eyni doracads sevan, dostcanli, giiloriiz
¢ Genis alin, qaslarin orta xott boyunca yayilmasi
*» Boylk agiz, “pori lizii” goriintiisii

“* Yasil (mavi) sklera, gbz qapaqlar siskin

% Zoka geriliyi, diqget vo koordinasiya pozgunlugu

¢ Pasient orta tohsilini tamamlaya bilmomisdir.




Exokardiografiya

Adyt Echo

|S£~J, imgpresson (IPEG)

S1Hz
15cm

< sag modaciyin hipertrofiyasi
< pulmonar hipertenziya
< (alxan aortanin hipoplaziyasi

< Stress exo — 4-cli doq — simptomatik, RV longitudinal straindo azalma

Aaun Echo
8541
23Hz
15¢m

¢+ Vel 562cmis
PG 126 mmHg




Urak bosluglarinin kateterizasiyasi

< Pulmonar arteriya (sist/diast/mean) — 100/45/70mmHg
<Sag modacik (sist/diast/end diast) - 100/0/8mmHg 0:
<Sag qulagciq (mean) — 7-8mmHg )
<Sol madacik (sist/diast/end diast) — 110/0/10mmHg 0
< Aorta (sist/diast/mean) — 110/70/85mmHg
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Pulmonar angiografiya
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Pulmonar angioplastika




Pulmonar angioplastika




Pulmonar angioplastika




<Pasienta 3 forgli seansda perkutan balon angioplastikasi
vo stent implantasiyasiicra olundu

<Sonuncu seansda pasientda ganhayxirma musahids
olundu

< Qksigen dastayi verildi va 3 gin sonra eva yazildi



Prosedur sonrasi taqib

<*Pasientin hazirki vaziyyati stabildir
|sifads etdiyi dsrmanlar — klopidogrel, pantoprazol

<3 ay sonra urak bosluglarinin kateterizasiyasi va pulmonar angiografiya



Muizakirs vo 0yradici masalalor

<Wiliams sindromlu pasientlorlo nadir hallarda garsilasirig,diagqnoz genetik testlor asasinda
goyulsa da Williams sindromlu xastalorin agkarlanmasinda asas faktor klinik siibhadir.

<+QGenis alin, qaslarin orta xott boyunca yayilmasi,boylik agiz, “pari lizi” gorintiisii, mavi
sklera, goz qapagqlar siskin, zoka geriliyi, diqqet va koordinasiya pozgunlugu.

+Bu pasientlords oksar hallarda supravalvular aort gapaq stenozu izlonss do, daha az hallarda
pulmonar arteriya saxoalarinda stenoz izlona bilar.

«BuU pasientlordo uzun illor orzindo pulmonar hipertenziyaya adaptasiya noticosindo sag
modacik sistolik funksiyas1 pozulmaya bilar.

<Lakin hom agciyar perfuziyasinin suboptimal olmasi, hom do pulmonar hipertenziya
sikayatlora sobab olur.

<Pulmonar arteriya saxoalorinds stenozlar diffuz xarakterds oldugu ii¢iin corrahi miidaxilo
sans1 yoxdur, perkutan miidaxils sansi unudulmamalidir.

+Uygun xostolordo perkutan angioplastika vo stent implantasiyas: agciyorin perfuziyasini,
hemodinamik gostaricilari, sag modacik funksiyalarini yaxsilasdira bilar.
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<7-Cl xromosomun uzun golunda 23-28 genin
delesiyasi
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< Xarakteristik iz qurulusu, kardiovaskulyar vo
digor sistemlorin anomaliyasi
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