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Annotatsiya:

Anorektal malformatsiya (ARM)- bu tug’'ma nugson bo’lib, bolalar jarrohligi amaliyotida tez-

tez uchraydigan patologiyadir. Jarrohlik muolajalari anatomik anormalliklarni tuzatsada, operatsiyadan keyingi ichak
funktsiyasi har doim ham qonigarli emas. ARM etiologiyasi noanigligicha golmogda. Bu sharhda embriologik xamda
genetik omillarni patogenezga mosligi, nashr etilgan epidemiologik izlanishlar, odam genetik izlanishlari hamda hayvonlar
modellari asosida mosligi umumlashtiriigan. Bu omillarni inobatga olinishi kelajakda ARM ni boshqarishda qo’l kelishi

mumkin.

Kalit so’zlar: anorektal malformatsiyalar, etiologiya, embriologiya, klaoka, genetik faktorlar.

Tadgiqotning asosiy magsadlaridan biri bu
Anorektal malformatsiya (ARM) va anomaliyalarni
o'rganishda bu ularning etiologiyasini o'rganish
xisoblanadi. Chunki tug’'ma anomaliyalarni
profilaktikasi hamda tug’'ma malformatsiyani
rivojlanib ketmasligi uchun ularning kelib chigish
sabablarini bilish katta ahamiyat kasb etadi.
Ammo bu yo'nalishda ko pgina izlanishlar olib
borilganligiga qaramasdan bu savol xaligacha
ochiq golmoqgda.

Taxmin qilinishicha qolgan izolyatsiya
shaklli tug'ma malformatsiya kabi anorektal
malformatsiya multifaktorial tabiatga ega ya'ni,
ularni kelib chigishida nasliy xamda boshga
faktorlarishtirok etadi. Embriologik hamda genetik
omillarni malformatsiyani kelib chigishidagi roli
hamda ta’sir doirasi eksperemental xamda oilaviy
tekshirish usullari yo'llari bilan o"tkazilishi malum.

Bu xolatning birinchi ta’rifidan boshlab
[5] tasniflashning gayta ko'rib chigish
bo'yicha ko'plab urinishlar [25], patogenezini
tushuntirish va birlashtirish bo’yicha ishlar [7-
9; 17; 10-12; 29; 13-15; 3; 18; 19; 16; 21-23]
hali ham muvaffaqiyatsiz bo’lib golmoqda [24].
Garchi ularning patogenezi noaniq va bizning
bilimimizning ko’p jihatlari hali ham muhokama
gilinayotgan bo'lsada, genetik[1; 10; 19] va
nogenetik [20] yoki teratogen [14] omillarning
hissasi bor. Garchi anomaliyalarni izolyatsiya
gilish mumkin [24] ular odatda, yaxshi tanish
bo’lgan pattern va assotsoatsiyalarning (Triada,
VACTERL, OEIS) [24; 26] bir gismi bo’lishi ularni
kuchli unifikatsiyasi borligini - genetik va / yoki
atrof-muhit yangi - patogenetik omillar ko' rsatadi.

Orga ichakning normal embriologiyasi
xar doim baxslarga sabab bo’lgan, chunki
normal embrionlarda olib borilgan izlanishlar
natijasi nafagat normal xolatdagi balki anomal
embriologiyalarni xam tushuntirishi kerak bo’lardi.
Normal embriologiyani tushuntirish xar doim
anomal rivojlanishni xisobga olgan xolda amalga
oshirilgan. Orga ichakni ikki urogenital (ventral)
va anorektal (dorsal) qismlarga bo’linishini
tushinturuvchi ikkita teoriya mavjud:

1) kloakaning gavatlanish nazariyasi;

2) rektal migratsiya nazariyasi.

Ikkinchisi 1986 yilda Van Der Putte [31]
tomonidan o’zgartiriigan. Bu borada ya’ni normal
rivojlanishda  urorektal parda normal kloaka
membrana bilan  birlashi yoki birlashmasligi
bo'yicha garama-qarshiliklar mavjud.
Embrionlarda juda erta bosqichlarda orga ichak
oddiy strukturani tashkil etadi. Kranial, u uzluksiz
o'rta ichak bilan, kaudal bilan esa to'g’ri ichakda
ektoderma bilan aloga qilib, «kloakal membran»
hosil giladi. Rivojlanish davomida ichakning dum
gismi (kloaka) ikki aloxida organlar tizimiga -
siydik ajratish hamda anorektal traktlarga ajraladi.

Tourneux [30] va Retterer [24] larning
ishlaridan boshlab 19 asrda ushbu traktlarning
normal rivojlanishi kloakaning pardaga ya'ni
urorektal pardaga bo’linishi bilan bog’liq degan
tushuncha qabul gilingan. Ushbu nazariyaga
ko'ra, pardaning anormal rivojlanishi har doim
kloakaning anormal rivojlanishiga olib keladi.
Biroqg olimlar orasida bu pardaning rivojlanishi va
tabiati haqgida aniq bir fikr yo'q. Garchi Tourneux
[30] bu to’siq xuddi “Fransuz pardasi” kabi cranial
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gismdan kaudal gismga tushadi deb xisoblagan,
Retterer [22] taxmin qilishicha kloakaning
chigish gismida yon burmalar paydo bo’ladi deb
xisoblagan.

Bu burmalar shunday birlashishi kerakki
kloakal ~membrananing cranial gismidan
boshlanib kaudal gismida tugab parda xosil gilish
kerak bo’ladi. Stefans F.D. [24] ikkala nazariyani
birlashtirib  bu ARM ni xar xil shaklllarini
tushuntirgan. Uning ta’kidlashicha to'signing
cranial gismi pastga qarab o’sishi kerak. 1986
yilda van der Putte [31] kloakal differensiallash
jarayonida urorektal to signi muhim rolini istisno
gilgan.

Chaqaloglarda  ARM morfologiyasini
o' rganishdaBillA.H., JonsonR.J.[4] vakeyinchalik
GansS.L. va Fridman N.B. [9] ARM ni ko'p
shakllarida teshik ektopik anal teshik xosil giladi
deb xisoblashgan. Shu kuzatishlar asosida ular
quyidagi xulosaga kelishgan, ya'ni xaqiqatdan
xam to g’ri ichak normal rivojlanish vaqtda yuqori
gismdan normal anal teshik tomon migratsiya
giladi. Agar bu jarayonni ertaroq to xtatib qo’yilsa
bu o'z navbatida anal teshigi ektopiyasiga
olib keladi. Garchi bu taxmin qulay ko'rinsada
xech qgaysi izlanuvchilar migratsiyaning isbotini
ko'rsatib berisha olmagan.

1986 yilda van Der Putte [31] rectal yoki anal
migratsiya nazariyalarini modifikatsiyalashtirib,
cho'chgalarda normal va anomal embrionlarni
o' rganib dorsal kloakani siljishi bo’lishini taxmin
gilgan. Ushbu siljish dorsal kloakani pastga
tushishi orqali kelajakda anal teshigini xosil giladi.

Yaqin vaqtgacha [29], orga ichak
embriologiyasini anomal rivojlanishi  fagat
taxminlarga asoslangan. Bu sohadagi

taraqqiyotga tegishli modellarning yetarli darajada
nugsoni bor modellarda yetarlicha tadgiqotlar
o'tkazish imkoni yo’'qgligi bilan to'sqinlik giladi.
1940 yilda oddiy uy sichqgonchasi SD mutant Dunn
et al tomonidan tasvirlangan[8]. Bu sichqgonlar
birinchi marta Danforth C.H tomonidan ixtiro
gilingan [6], sezilarli darajada kalta dumi borligi
bilan farq giladi xamda «... Danforth dumi kalta
sichqonlar» sifatida xam tanilgan[10]. Biroq,
SD geni nafaqat skelet tizimiga balki anorektal
sohaga hamda ayirish tizimiga ham ta’sir
o'tkazib, anorektal va urogenital anomaliyalarni
spektrini chaqiradi. Anoreksiya spektri tahlil qilindi
[14]. SD Geterozigotali sichgonlar guruhidagi
patalogoanotomik xulosalar bundan oldingi
cho’chqga [31] va odamlarniki bilan bir xil edi [12;

24]

ARM ning yana bir genetik modeli Mo et
al va boshgalar tomonidan o’rnatilgan. [3]. Ular
mutant sichgonni sonic hedhegog (shh) signal
yo'lining turli defektlarini o’rganishdi. Uchta
mutant o’rganilgan: Shh-null-mutant sichqonlar
«qat’iy kloakalar nilan», mutant Gli2 sichqonlari
«klassik» shaklga ega ARM va Gli3 mutantlari
anal stenozlari bilan. Izlanishlar natijasida ular
Shh signallari orga ichakninig rivojlanishida
muhim xisoblanadi degan xulosaga kelishdi.
Qizig’i shundaki, Mutant Gli2 sichgonlarining
morfologiyasi geterozigotali SD sichqonlar
embriologiyasi morfologiyasi bilan o’xshash,
Shh-null mutant sichqonlarning embriologiyasi
esa SD gomozigotali sichgonlar embriologiya
morfologiyasi bilan bir xil ekanligi aniglandi.

Sog’ hamda nonormal rivojlanishga
alogador odam embriologiyasi jihatlari
keng xujjatlashtirilgandir. Shuningdek,

rivojlanishning turli bosqichlari hamda orqga
ichak /anorektal ichak rivojlanishini uch o’Ichovli
animatsiyalashgan imitatsiya resurslari ko payib
bormoqgda. Anorektal anatomiyaning tug’ma
abberatsiyasining  tushuntiruvhchi  dastlabki
nazariyalar [24], Taxminlarcha ikkita mustaqil
mexanizmlar  entodermal kloakani  oldingi
ayirish sinusiga va orqga tog’ri ichakga ajratadi,
birinchisi kraniokaudal va yana biri lateromedial.
Birinchi jarayon kloakani tepa gismidan allantois
ulangan gismidan va orqa ichakdan ajratib
Burma va burilishlar Myuller tepaligi darajasida
tugaydi. lkkinchi jarayon bu nuqtadan kloakal
membranagacha yonga o’'sish xisobiga davom
etadi. U yoki bu mexanizmlarning bo’lmasligi
nugsonni darajasini aniglaydi degan taxmilar
oldinga surilgan. To'g’ri ichakning anomaliyalari
kloakaning xazm qilish kanallari va siydik
ajratishga bo’linishidagi o'zgarishlar sabab
bo’ladi, anal deformatsiyalar esa anal chuqurchasi
va oraliq gismi deformatsiyalari sababli kelib
chiqadi [1; 18; 24]. Ayol jinsli embrionlarning
anomaliya patternlari xam Myuller kanalarining
bo’linmagan kloakalarga rivojlanayotgan
goplamar bilan bog’liq. Shuning uchun dastlab
haqiqiy rektovezikal svish  ayollarda paydo
bo'lishi mumkin emas deb xisoblangan, bu xolat
didelfik bachadon orgali nomyish qilib berilgan.
Xayvonlardagi oxirgi olib borilgan izlanishlar
hamda electron mikroskopiyani skanerlash
tizimini paydo bo’lishi orqa ichak anomaliyalarini
kelib chigishidagi ko' p jarayonlarni tushuntirishga
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yordam berdi va bu narsa Kluth D [14] tomonidan
oldingi “Segmentatsiya nazariyasi"ga e’tiroziga
sabab bo’ldi. Taxmin bo’yicha xagiqatdan xam
jarayonlar dastlabki bosgichlarda boshlansa xam
to'siq rivojlanishi aktiv emas passiv namoyon
bo'ladi. Kloakal membrana juda kalta / yetarlicha
dorsal emasligi dorsal kloakaning gisman
yo gligiga olib keladi. Natijada doimiy bosim
xisobiga rektorouretral fistula / siydik yo'li sinusi
bilan orga ichak yo'li xosil bo’ladi. Embrional
kloakaning  boshqa  anorektal rivojlanish
malformatsiyai  bilan o'xshamasligi  (xatto
ayolllar kloakasi bilan xam) bu soxsada xali ko'p
izlanishlar olib borilishi kerakligini ko'rsatadi.
Buning javoblari molekulyar biologiya, molekulyar
genetika epigenetika soxalarida yotishi mumekin.

Shunday qilib, anorektal malformatsiyaning
etiologiyasi noma’lumligicha golmoqda, ammo,
aftidan,ham teratogen, ham genetik omillar
shuningdek, atrof-muhit omillari ishtirok etadi
va bizning tasavvurlarimmiz bu xagida o'sib
boradi. Ko'p holatlar oralig soha, orqga miya va
oshqgozon ichak traktini yaxshi tanish bo’lgan
assotsiatsiyalari hamda patternlari bilan mos
keladi, asosan, mesodermal tuzilmalar bilan
mos keladi.Yaqginda xozirgacha aniq bo’lmagan
patogen omillarni ishtirokini guvohlik qiluvchi
yangi assotsiatsiyalar aniglandi. ARP davolash
usullarini nafagat to'g’ri tanlash bilan balki
davolashni yangi usullarini ochish bilan xam
uzviy bo'gliq.
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