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Kesintili Arkus Aorta Sendromu
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OZET

Kesintili aort arki sendromu, asending ve desending aortanin tamamen birbirinden iligkisiz olusunu tanimlar.
Hastamizda sol karotis ve subklavyen arter arasi kesinti olan tip B kesintili arkus aorta sendromu vardi. Tip B
siklikla baska intra ve ekstrakardiyak anomalileri de igerir ve letal bir konjenital kardiyak anomalidir. Bununia
beraber kesintili arkus aortanin hastamizda oldugu gibi ventrikdiler inversiyon, hipoplastik sol ventrikiil ve cift girisili
sol ventrikiille birikteligi cok nadir bir durumdur. Kardiyak cerrahi girisim sonrasi halen klinigimizde takip edilen bir
olguyu nadir gérillmesi nedeni ile sunmaktayiz.

Anahtar Kelimeler: Kesintili aort arki sendromu, konjenital kalp hastaigi, ventrikiiler inversiyon.

SUMMARY

Interrupted aortic arch

Interrupted aortic arch is defined as a complete separation of ascending and descending aorta. Our patient was
classified type B whose interruption was between the left common carotid and subclavian arteries. Type B
interrupted aortic arch associated with other extracardiac and intracardiac congenital lesions is a lethal defect.
However, interruption of the aotic arch in association with ventricular inversion, hypoplastic left ventricul and

double inlet left ventricul is a very rare condition. We report one case whose survival was provided by primary

cardiac repair.

Key Words: Interrupted aotic arch, congenital heart disease, ventricular inversion.

Kesintili arkus aorta (KAA) sendromu, siklikla diger
intrakardiyak anomalilerle birlikte gorilen letal bir
konjenital kardiyak anomalidir (1). En sik sol karotis
ve sol subklavyen arter arasinda kesinti ile gorilen tip
B seklinde kargimiza ¢ikar (2). Hastamizda nadir
gorilen tip B KAA, ventrikiiler inversiyon, hipoplazik
sa§ ventrikill, double inlet sol ventrikil, ventrikiiler
septal defekt (VSD), patent duktus arteriyozus (PDA),
aort koarktasyonu (AK), ventrikiloarteriyel diskor-
dans birlikteligi nedeniyle sunulmus ve literatiir bilgi-
leri gézden gegirilmistir.

OLGU SUNUMU

4.5 aylik erkek cocugu olan hastamiz alt solunum
yolu enfeksiyonu nedeniyle tedavi edilmekte iken
mezokardiak odakta duyulan II/VI sistolik Gfiiriim
nedeniyle kardiak degerlendirme istenmisti. Fizik
muayenesinde genel durumu kétil, rengi soluk, takip-
neik dispneik, interkostal cekilmeleri mevcuttu.
Akciger alanlarinda dinlemekle yaygin ince krepitan
ralleri vardi; kardiyovaskiiler sistemn muayenesinde
ikinci kalp sesi sert, mezokardiak odakta I1/VI sistolik

ufrim mevcuttu, femoral nabizlar brakiallere gore
daha zayif alinmakta idi. Telekardiyogramda
kardiyomegali (kardiyotorasik oran 0.60), elek-
trokardiyogramda sag ventrikiil hipertrofisi bulgular
saptandi. Ekokardiyografi ve sonrasi uygulanan kalp
kataterizasyonu, sine ve digital substrakt
angiografisinde tip B KAA, ventrikiiler inversiyon (sag
ventrikill sol ve arkada, sol ventrikiil saj ve onde
yerlesmig), hipoplazik sag ventrikiil, double inlet sol
ventrikil, ventriklloarteriyal diskordans (aorta
hipoplazik sa§ ventrikiilden g¢ikmakta), genis VSD,
PDA, AK ve pulmoner hipertansiyon tespit edildi
(Sekil 1, 2).

Rutin biokimya, serolojik ve immtinolojik tahliller
dahil olmak (izere diger tetkiklerinde infeksiyon bulgu-
lan diginda bir ézellik yoktu. Klinigi diizelen hasta cer-
rahi girigim igin kap damar cerrahisi klinigine sevk edil-
di. Yapilan cerrahi girisimle arkus aorta rekonstriiksiy-
onu, koarktasyonun diizeltiimesi ve duktus kapatiimasi
iglemleri uygulandi ve pulmoner artere bant konuldu.
Hasta halen klinigimizde sorunsuz olarak izlenmekiedir.
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Sekil 1. Hipoplazik sag ventrikiile 6n-arka konumda yapilan kontrast madde enjeksiyonunda
asending aorta ve buradan ¢ikan sag innominate arter ve sol karotis arteri gorilmekte.

Sekil 2, Ana puimoner artere n-arka konumda yapilan kontrast madde enjeksiyonunda, ana pul-

moner arter ve dallari ile birlikte genis patent duktus arteriyozus yolu ile dolan desending
aorta izlenmekte.
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TARTISMA

KAA, nadir bir konjenital kalp hastaligidir, tim kon-
jenital kalp anomalilerinin %1'den azini olugturur.
Celoria ve Patton'in siniflamasina gére kesintinin
olus yerine gére 3 tipe ayrilir. En sik sol karotis ve sol
subklavyen arter arasinda kesinti ile kendini gdsteren
tip B sekline rastlaniimaktadir (2,3). Tip B KAA, VSD
ve PDA birlikteligi hastalik igin tipiktir. Hastamizda
oldugu gibi ventrikller inversiyonla (sag ventrikil sol
ve arkada, sol ventrikil sag ve 6nde yerlesmisg)
beraberli§i ¢cok nadirdir (4). Ttim kalp anomalilerinin
%0.5ini olusturur. Sineangiografide yapilan kontrast
madde enjeksiyonlarinda hipoplazik say ventrikiilden
¢ikan asending aorta ve buradan ayrilan sag innomi-
nate arter ve sol karotis arter net olarak sekilde
gortimektedir (Sekil 1). Ayrica ana pulmoner artere
on-arka konumda yapilan bir bagka kontrast madde
enjeksiyonunda, ana pulmoner arter ve dallari ile bir-
likte genis PDA yolu ile dolan desending aorta izlen-
mektedir (Sekil 2). .

KAA'da prognozu PDA belirler, genelde
yenidogan déneminde duktusun kapanmasiyla hayat
son bulur. Bu nedenle yenidodan déneminde tani
konulmasiyla birlikte acil cerrahi miidahale gerekir
(5). Hastamizda genis PDA oldugu igin 4.5 aya kadar
yagamas! mumkin olmustur. Literatlirde gok nadiren
de olsa erigkin yagsa kadar semptom vermeden
gelmis ve tesadiifen saptanmis KAA’larda mevecuttur
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(6,7). Siklikla VSD nedeniyle sol-sag sant yeterli
oldugundan klasik bilgi olan, {ist ekstremitelerin
pembe, alt ekstremitelerin siyanotik oldugu diferan-
siyel siyanoz, hastamizda oldugu gibi fark edilmeye-
bilir. Tip B'de %68 siklikla olan DiGeorge sendromu,
timik aplazi nedeniyle immiin defeki, paratiroid
agnezisi nedeniyle hipokalsemi bulgularnyla beraber
goralar (8,9). Serum kalsiyum diizeyleri normal olan,
timis bezi rutin rdntgen tetkiklerinde gdsterilen ve
takiplerinde infeksiyona yatkinlik bulunmayan hasta-
da DiGeorge sendromu diisiiniiimedi.

KAA, tek veya iki agsamali cerrahi girisimlerle
dizeltiimektedir. Bu kompleks anomalide aort arkinin
devamliliginin saglanmasi ve ilave anomalilerin
dizeltimesi gibi nedenlerle yilksek olan mortalite
oranlart  kabul edilebilir oranlara gelmistir.
Gintmizde hastalarda uygulanan iki asamali
dlzeltmede erken mortalite %37, ge¢ mortalite ise
%26 olarak bildiriimektedir (10,11). llave anomalinin
¢oklugu nedeni ile hastamizda iki asamal girigim
uygulanmig, baslangigta aort arkinin devamlilig
saglanig, PDA kapatilmig, pulmoner hipertansiyon
geligimini engellemek (izere pulmoner artere bant
konulmug olup halen kinigimizce takip edilmektedir.
KAA hastalarinin erken neonatal dénemde duktusun
kapanmaya baglamasi ile birlikte hizla kotilesip
kaybedilmeleri nedeni ile dikkatli olunmali, diferan-
siyel siyanoz geligmesi her zaman beklenmemelidir.
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