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CASE REPORT
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ABSTRACT |

Aort koarktasyonu cogunlukla duktus arteriyosuzun
aortaya tutundugu bdlgede gelisen segmental bir
daralma olarak tanimlanmaktadir. Aort koarkasyonunun
nadir rastladigimiz bir varyanti olan middle aortik
sendrom; aort koarktasyonunun distal torasik aorta veya
abdominal aorta veya her ikisinin birlikte bulundugu
seklidir. Olgularin cogu, renal ve visseral dallarin degisken
tutulumu ile birlikte, abdominal ve/veya distal inen
torasik aortanin segmental veya yaygin daralmasiyla
ortaya ¢ikmaktadir. Distal torasik aort koarktasyonunda
cocuklarda genellikle hipertansiyon ve kladikasyon
ortaya cikar. Bu yazida bacak agrisiyla prezente olan 5
yasinda kiz hastaya distal torasik aort koarktasyonu tanisi
konuldu. Literatlirde nadir gorildigu icin sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Konjenital torasik aort koarktasyonu,
hipertansiyon, kladikasyon

Congenital aortic coarctation is mostly defined as a
segmental narrowing that develops in the area where
the ductus arteriole is attached to the aorta. Middle aortic
syndrome, which is a rare variant is the form of aortic
coarctation where the distal thoracic aorta or the abdominal
aorta or both. Most cases arise from segmental or diffuse
narrowing of the abdominal and / or distal descending
thoracic aorta with variable involvement of the renal and
visceral branches. Hypertension and claudication usually
occur children with distal thoracic aortic coarctation. In
case report, a 5-year-old girl presented with leg pain was
diagnosed as distal thorasic aortic coarctation. It was
presented for rarely seen in literature.

Keyswords: Congenital coarctation of the thoracic aorta,
hypertension, claudication

GiRiS

Aort  koarktasyonu pediatrik popllasyonda sik
gorilmekte, dogumsal kalp hastaliklarinin  %5-8'ini
olusturmaktadir (1). Aort koarktasyonu aortanin her
diizeyindeolabilmekle birlikte %98 siklikta, sol subklavyan
arterin arkus aorttan cikis yerinin hemen distalinde
ve duktus arteriyozusun aortaya baglandigi bolgede
gelisen segmental bir daralma olarak goriilmektedir (2).
Erkeklerde kadinlara oranla 2 kat daha fazla goruliir (3,4).
Aort koarktasyonu izole bir daralma seklinde olmakla
birlikte eslik eden baska bir kardiyovaskiler anomali

ile birlikte de olabilir. Olgularin %50-75'inde bikispit
aort kapagi bulunmakla birlikte, aortik ark hipoplazisi,
subaortik darlk, mitral kapak anomalileri, ventrikiler
septal defekt, atriyal septal defekt, bulylk arterlerin
transpozisyonu, hipoplastik sol kalp sendromu ve patent
duktus arteriosus ile birliktelikleri de bulunabilir (5). Aort
koarktasyonu; anatomik lokalizasyonlarina gore aortun
istmus bolgesinde (preduktal, duktal, postduktal), arkus
aortada, inen aortada ve abdominal aortada (suprarenal,
renal, infrarenal) olmak tizere dorte ayrilmaktadir (6).
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Distal Torasik Aort Koarktasyonu

Aort koarktasyonunun nadir bir varyanti olan middle aortik
sendrom (MAS); aort koarktasyonun distal torasik aorta
veya abdominal aorta veya her ikisinin birlikte bulundugu
seklidir. MAS'In patogenezi net degildir ve olgularin
%64'Unun idiyopatik oldugu dusiinilmektedir (7). MAS
genetik hastaliklar, inflamatuar hastaliklar ve idiyopatik
etyolojilerden kaynaklanabilir. Aort koarktasyonunun
yenidogan doneminde taninmamasi tani yasinda
gecikmeye neden olabilir. Hastalar hipertansiyon ve
egzersizle artan bacak adrisi yakinmasi ile basvurabilir.
Bu yazida bacak agrisiyla bagvuran distal torasik aort
koarktasyonu tanisi konulan 5 yasinda kiz hasta nadir
gorilduga icin sunulmustur.

OLGU

5 yasinda kiz hasta egzersiz ile olusan bacak agrisi
yakinmasiyla klinigimize basvurdu. Fizik muayenede sirtta
interskapular alan boyunca daha ¢ok sol tarafta 2/6 sistolik
ejeksiyon Gftrima isitildi. Kardiyak odaklarda Gftirim
isitilmedi. Alt ekstremite nabizlan zayif palpe edildi. Sol
kolda kan basinci 130/80 mmHg, sagda kolda 120/80
mmHg 6l¢iildi ve parmaktan 6lciilen nabiz oksimetrisi ile
oksijen sattirasyonu %99 idi. Kan biyokimyasi ve hemogrami
normal idi. Telekardiyografisinde; kardiyotorasik oran
normal sinirlarda, elektrokardiyogramda sinls ritmi ve
sol QRS aksi mevcuttu. Ekokardiyografide; sag ve sol kalp
bosluklari normal genislikte, aort kapak trikiispid yapida,
santral jetli renkli jet uzunlugu 6 mm olan eser mitral
yetmezlik, subkostal incelemede distal inen torasik aortada

Sekil 1a. inen aortada diyafragmanin yaklasik 2,5 cm proksimalinde
6 mm’lik segmentte devamlilik gosteren, 4,5 mm c¢apa varan darlik
koarktasyon 3 boyutlu gosterimi (Mkoplay)

koarktasyon vardi, bu diizeyde diyastole uzanim gdsteren
CW Doppler ile 35-40 mmHg gradiyent alindi. Ejeksiyon
fraksiyonu %73, kisalma fraksiyonu %41 idi. Kardiyak
bilgisayarli tomografi anjiografide inen aorta proksimalde
12,4 mm, diyafragma seviyesinde 9,5 mm capta izlendi.
inen aortada diyafragmanin yaklasik 2,5 cm proksimalinde
6 mm’lik segmentte devamlilik gésteren, 4,5 mm capa varan
darlik koarktasyonu dogruladi (Sekil 1a-1b). Koarktasyon
proksimalinde aort capi 8,5 mm, distalindeise 7,1 mm capta
izlendi. Aortik balon anjiyoplasti ve stentleme planlandi.

TARTISMA

Aort koarktasyonu siklikla (% 95) proksimal inen aortta, sol
subklavyan arter cikisinin hemen distalinde yer alir (2). Aort
koarktasyonun hemodinamik etkileri darligin ciddiyetine,
eslikeden kalp defektlerine ve adaptasyon mekanizmalarina
gore degisir. Fetal hayatta PDAdan sag-sol sant olmasi
nedeniyle ventrikiler atimin yalnizca % 10'u isthmusdan
gectiginden ve sol ventrikil plasental dolasim nedeniyle
disuk sistemik dirence karsi calistigindan hemodinamik
olarak anlamli bir etki olusturmaz. Ancak dogumdan sonra
sol ventrikdl yiiksek sistemik dirence karsi calismaya baslar.
Hem aort koarktasyonu hem de artmis sistemik basinca
bagl olarak ytiksek basing (ard yiik) nedeniyle sol ventrikdl
atim hacmi azalir ve diyastol sonu basinci artar. Adaptasyon
mekanizmalarinin gelismesi icin yeterli zamanin olmadig
yenidoganlarda bu durum miyokard kasilmasini bozarak
agir kalp yetersizligi ve soka kadar uzanan klinik tablolara
yol acabilir (1,8)
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Sekil 1b. inen aortada diyafragmanin yaklasik 2,5 cm proksimalinde
6 mm’lik segmentte devamlilik gosteren, 4,5 mm capa varan darlk
koarktasyon (Mkoplay)
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Postduktal aort koarktasyonlu hastalarda kardiyak
semptomlar yoktur. Blylk cocuklarda darhgin yerine
gore egzersiz sonrasi kol ve bacaklarda agri ve halsizlik
bashca belirtilerdir. Fizik muayenede, biuyime ve
gelisme genellikle normaldir. Koarktasyonun tipik
belirtisi, genellikle alt ekstremitelerde nabizlarin
alinamayisi ve ust ekstremitelerde nabizlarin kuvvetli
alinmasidir. Aort koarktasyonunda kolda hipertansiyon
vardir ve koldaki kan basinci bacaktakinden daha
yuksektir. Femoral nabizlarin zayif alinmasi, alt-ust
ekstremite kan basinci farkinin 20 mmHg'nin tizerinde
olmasi aort koarktasyonu tanisinda énemli bulgulardir.
Aort koarktasyonlu hastalarda kalp sesleri ve prekordial
vuru genellikle normaldir. Suprasternal centik ve
karotiste tril yalnizca aort koarktasyonuna da bagh
olabilir. Sag sternal kenar 3. ve 4. interkostal aralikta
ve sol sternal kenarda kisa sistolik ejeksiyon Gftrimu
isitilir. Gelismis kollateralleri olan hastalarda, gogus sag,
sol yan tarafinda ve sirtta sistolik veya devamli Gflirim
isitilebilir. Bu hastalarda, arka interkostal araliklarda tril
alinabilir (9). Hastamizda da alt ekstremite nabizlari zayif
palpe edilmis, kalp oskiltasyonunda ufiiriim yokken,
sirtta Gftrdm isitilmis ve kolda kan basinci yasina
gore yiksek (hipertansiyon) saptanmistir. Boylece tani
koymamizda bu bulgular ipucu saglamistir.

Aort koarktasyonu tedavi edilmedigi takdirde siddetli
hipertansiyona, aortada anevrizma gelisimine,
riptire, koroner arterlerde intimal proliferasyona ve
dejenerasyon olusumuna neden olur (10). Anatomik
bozuklugun diizeltilmesiile pek cok komplikasyonunun
olusumu onlenebilir. Aort koarktasyonun tedavisi,
darligin cerrahi olarak rezeksiyonu veya balonla
genisletilmesidir (11).

Aort koarktasyonlu hastalarda en uygun ameliyat
zamani st cocuklugu veya erken cocukluk donemi
olarak kabul edilmektedir (12). Gecikmis tedavi persistan
ya da rekirren hipertansiyona neden olabilir (8).

‘Middle aortik sendromu’ terimini ilk olarak 1963
yllinda aortun orta kisminda darliga neden olan
inflamatuar hastaliktan etkilenen 16 hasta hakkinda
olgu sunduklarinda ortaya attilar (13-15). Olgularin
¢odu, renal ve visseral dallarin degisken tutulumu ile
birlikte, abdominal ve/veya distal inen torasik aortanin
segmental veya yaygin daralmasiyla ortaya ¢ikmaktadir
(16). 1969 yilinda Onat ve Zeren tarafindan farkh
etyolojilere sahip 91 MAS olgusunun incelendigi bir
derlemede hastalarin %42'sinin hipertansif ensefalopati
ile basvurdugu ve %45'inin 34 yasindan 6nce oldigi
sonucuna varilmistir (17).

MAS'In genetik nedenleri arasinda Williams sendromu,
muopolisakkaridoz, norofibromatosiz tip1, alagille
sendromu ve turner sendromu bulunur (7,15).
Ergenlerde ve yetiskinlerde granilomatdz vaskulitine
sekonder olarak gorilebilir (18-21).

izole aort koarktasyonlu cogu hastada kardiyak
semptomlar yoktur. Blylk cocuklarda darligin yerine
bagl olarak egzersiz sonrasi kol ve bacaklarda agrn ve
halsizlik baslica belirtilerdir. Distal torasik aort koaktasyon
hastalari genellikle hipertansiyon ve kladikasyon ile
klinige basvururlar. Fizik muayenede, buyiime ve gelisme
genellikle normaldir. Siddetli MASda morbidite ve
mortalite yaygindir, en yaygin komplikasyon renovaskuiler
hipertansiyondur ~ (11).  Kontrolsiiz  hipertansiyon
bobrek yetmezligine, konjestif kalp yetmezligine ve
serebrovaskdler olaylara neden olabilir (7,15).

MAS hastalarinin ¢cogu hipertansiyon nedeniyle ncelikle
tibbi tedaviye ihtiya¢ duyarlar. En yaygin kullanilan
antihipertansif ajanlar kalsiyum kanal blokorleri, beta
blokorler, anjiyotensin donustlriicii enzim inhibitorleri,
ditretikler ve alfa blokorlerdir. Aort koarktasyonu
genellikle girsimsel ve/veya cerrahi tedavi gerektirir. Aort
koarktasyonun tedavisi, darligin cerrahi olarak rezeksiyonu
veya balonla genisletiimesidir. Cesitli merkezlerde
rezeksiyon ve direkt u¢ uca anastomoz, subklavian flep
aortoplasti, yama aortoplastisi, dakron tlp yerlestirilmesi,
genisletilmis rezeksiyon ve u¢ uca anastomoz gibi
degisik cerrahi yontemler uygulanmaktadir. Glinimuzde
girisimsel kateter uygulamalari ve uygun olgularda aortik
stent yerlestirilmesi de tedavide kullaniimaktadir (23,24).

Sethna ve ark. yaptigi literatlirden 96 idiyopatik MAS
olgusu ve 6 yeni idiyopatik MAS olmak Uizere toplam 102
olguyu kapsayan bir calismada ortalama yaslari 14,3 yil
olan hastalarin %94'G hipertansiyon, %17'si kladikasyon,
%5'i kalp yetmezligi, %4'U bobrek yetmezligi ve %1'i
bagirsak iskemisi tespit edilmistir. Bu hastalarin %89'una
cerrahi tedavi yapilmis ve %13'lne tibbi tedavi verilmistir.
Cerrahi tedavi yapilan hastalarin %73'U tansiyon degerleri
normal ,%21'i kan basinci yiiksek seyretmis ve %100’tnde
bacak agrisi gerilemis. (25). Olgumuz da literatiirdekilere
benzer sekilde hipertansiyon ve egzersizle artan bacak
agrnisi ile basvurdu.

Bugline kadar literatlire bildirilen en kicik olgu 19
glinliik olan yenidogan unitesinde hipertansiyon ve dilate
kardiomiyopati ile takip edilen sag ve sol renal arter darhg:
olan ve anjiyogramda abdominal aortun dar oldugu
gosterilen antihipertansif ilaglarla kan basinc kontrol
altina alinan bir olgu bildirilmistir (26).

Rumman ve ark. yaptigi bir derlemede en sik gorilen
bulgular hipertansiyon (%87), bas adnsi (%13) ve
kladikasyon (%10) olarak bulunmus. Bildirilen MAS
olgularinin %64l idiyopatik, %17'si inflamatuar hastaliklar
ve %151 genetik hastaliklarla iliskili bulunmustur.
Olgularnn yaklasik% 4'Unde fibromiskiler displazi
tanisi konulmus. Olgularin %97'sinde abdominal aortun
daraldigi bildirilirken, distal torasik aort olgularin % 3'linde
tutulmustu. Abdominal aorticinde en sikgorilen anatomik
bolge suprarenal (%29) olarak bildirilmis. Hastamizda da
ekokardiyografive kardiyak bigisayarli tomografianjiografi
ile koarktasyon yeri gosterildi ve tedavisi planlandi. (26).

107



Pediatr Pract Res 2020; 8(3): 105-108

Sert et al.

SONUC

Hipertansiyon ve egzersizle artan bacak agrisi, aort
koarktasyonunda sik gorilen ve tani icin ipucu bir
semptomdur. Ozellikle biiyiik cocuklarda persistan
hipertansiyon varliginda ayirici tanida aort koarktasyonu
unutulmamalidir.  Bacak agrisi ve hipertansiyon ile
basvuran hastalarda aort koarktasyonu akla getirilmeli
ve kardiyovaskiller muayenede mutlaka sirt bdlgesi
de dinlenmelidir. Ekokardiyografik gorintilemede
suprasternal incelemeye ilave olarak subkostal
incelemede mutlaka distal torasik aorta ve abdominal
aortanin incelenmesi gerekmektedir.
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