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Öz Abstract

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

Aort koarktasyonu çoğunlukla duktus arteriyosuzun 
aortaya tutunduğu bölgede gelişen segmental bir 
daralma olarak tanımlanmaktadır. Aort koarkasyonunun 
nadir rastladığımız bir varyantı olan middle aortik 
sendrom; aort koarktasyonunun distal torasik aorta veya 
abdominal aorta veya her ikisinin birlikte bulunduğu 
şeklidir. Olguların çoğu, renal ve visseral dalların değişken 
tutulumu ile birlikte, abdominal ve/veya distal inen 
torasik aortanın segmental veya yaygın daralmasıyla 
ortaya çıkmaktadır.  Distal torasik aort koarktasyonunda  
çocuklarda genellikle hipertansiyon ve kladikasyon 
ortaya çıkar. Bu yazıda bacak ağrısıyla prezente olan 5 
yaşında kız hastaya distal torasik aort koarktasyonu tanısı 
konuldu. Literatürde nadir görüldüğü için sunulmuştur.

Anahtar Kelimeler: Konjenital torasik aort koarktasyonu, 
hipertansiyon, kladikasyon
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GİRİŞ
Aort koarktasyonu pediatrik popülasyonda sık 
görülmekte, doğumsal kalp hastalıklarının %5-8’ini 
oluşturmaktadır (1). Aort koarktasyonu aortanın her 
düzeyinde olabilmekle birlikte %98 sıklıkta, sol subklavyan 
arterin arkus aorttan çıkış yerinin hemen distalinde 
ve duktus arteriyozusun aortaya bağlandığı bölgede 
gelişen segmental bir daralma olarak görülmektedir (2). 
Erkeklerde kadınlara oranla 2 kat daha fazla görülür (3,4). 
Aort koarktasyonu izole bir daralma şeklinde olmakla 
birlikte eşlik eden başka bir kardiyovasküler anomali 

ile birlikte de olabilir. Olguların %50-75’inde biküspit 
aort kapağı bulunmakla birlikte, aortik ark hipoplazisi, 
subaortik darlık, mitral kapak anomalileri, ventriküler 
septal defekt, atriyal septal defekt, büyük arterlerin 
transpozisyonu, hipoplastik sol kalp sendromu ve patent 
duktus arteriosus ile birliktelikleri de bulunabilir (5). Aort 
koarktasyonu; anatomik lokalizasyonlarına göre aortun 
istmus bölgesinde (preduktal, duktal, postduktal), arkus 
aortada, inen aortada ve abdominal aortada (suprarenal, 
renal, infrarenal) olmak üzere dörte ayrılmaktadır (6). 
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Aort koarktasyonunun nadir bir varyantı olan middle aortik 
sendrom (MAS); aort koarktasyonun distal torasik aorta 
veya abdominal aorta veya her ikisinin birlikte bulunduğu 
şeklidir. MAS’ın patogenezi net değildir ve olguların 
%64’ünün idiyopatik olduğu düşünülmektedir (7). MAS 
genetik hastalıklar, inflamatuar hastalıklar ve idiyopatik 
etyolojilerden kaynaklanabilir. Aort koarktasyonunun 
yenidoğan döneminde tanınmaması tanı yaşında 
gecikmeye neden olabilir. Hastalar hipertansiyon ve 
egzersizle artan bacak ağrısı yakınması ile başvurabilir. 
Bu yazıda bacak ağrısıyla başvuran distal torasik aort 
koarktasyonu tanısı konulan 5 yaşında kız hasta nadir 
görüldüğü için sunulmuştur.

OLGU
5 yaşında kız hasta egzersiz ile oluşan bacak ağrısı 
yakınmasıyla kliniğimize başvurdu. Fizik muayenede sırtta 
interskapular alan boyunca daha çok sol tarafta 2/6 sistolik 
ejeksiyon üfürümü işitildi. Kardiyak odaklarda üfürüm 
işitilmedi. Alt ekstremite nabızları zayıf palpe edildi. Sol 
kolda kan basıncı 130/80 mmHg, sağda kolda 120/80 
mmHg ölçüldü ve parmaktan ölçülen nabız oksimetrisi ile 
oksijen satürasyonu %99 idi. Kan biyokimyası ve hemogramı 
normal idi. Telekardiyografisinde; kardiyotorasik oran 
normal sınırlarda, elektrokardiyogramda sinüs ritmi ve 
sol QRS aksı mevcuttu. Ekokardiyografide; sağ ve sol kalp 
boşlukları normal genişlikte, aort kapak triküspid yapıda, 
santral jetli renkli jet uzunluğu 6 mm olan eser mitral 
yetmezlik, subkostal incelemede distal inen torasik aortada 

koarktasyon vardı, bu düzeyde diyastole uzanım gösteren 
CW Doppler ile 35-40 mmHg gradiyent alındı. Ejeksiyon 
fraksiyonu %73, kısalma fraksiyonu %41 idi. Kardiyak 
bilgisayarlı tomografi anjiografide inen aorta proksimalde 
12,4 mm, diyafragma seviyesinde 9,5 mm çapta izlendi. 
İnen aortada diyafragmanın yaklaşık 2,5 cm proksimalinde 
6 mm’lik segmentte devamlılık gösteren, 4,5 mm çapa varan 
darlık koarktasyonu doğruladı (Şekil 1a-1b). Koarktasyon 
proksimalinde aort çapı 8,5 mm, distalinde ise 7,1 mm çapta 
izlendi. Aortik balon anjiyoplasti ve stentleme planlandı.

TARTIŞMA
Aort koarktasyonu sıklıkla (% 95) proksimal inen aortta, sol 
subklavyan arter çıkışının hemen distalinde yer alır (2). Aort 
koarktasyonun hemodinamik etkileri darlığın ciddiyetine, 
eşlik eden kalp defektlerine ve adaptasyon mekanizmalarına 
göre değişir. Fetal hayatta PDA’dan sağ-sol şant olması 
nedeniyle ventriküler atımın yalnızca % 10’u isthmusdan 
geçtiğinden ve sol ventrikül plasental dolaşım nedeniyle 
düşük sistemik dirence karşı çalıştığından hemodinamik 
olarak anlamlı bir etki oluşturmaz. Ancak doğumdan sonra 
sol ventrikül yüksek sistemik dirence karşı çalışmaya başlar. 
Hem aort koarktasyonu hem de artmış sistemik basınca 
bağlı olarak yüksek basınç (ard yük) nedeniyle sol ventrikül 
atım hacmi azalır ve diyastol sonu basıncı artar. Adaptasyon 
mekanizmalarının gelişmesi için yeterli zamanın olmadığı 
yenidoğanlarda bu durum miyokard kasılmasını bozarak 
ağır kalp yetersizliği ve şoka kadar uzanan klinik tablolara 
yol açabilir (1,8)

Şekil 1a. İnen aortada diyafragmanın yaklaşık  2,5 cm proksimalinde 
6 mm’lik segmentte devamlılık gösteren, 4,5 mm çapa varan darlık 
koarktasyon 3 boyutlu gösterimi (Mkoplay)

Şekil 1b. İnen aortada diyafragmanın yaklaşık  2,5 cm proksimalinde 
6 mm’lik segmentte devamlılık gösteren, 4,5 mm çapa varan darlık 
koarktasyon (Mkoplay)
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Postduktal aort koarktasyonlu hastalarda kardiyak 
semptomlar yoktur. Büyük çocuklarda darlığın yerine 
göre egzersiz sonrası kol ve bacaklarda ağrı ve halsizlik 
başlıca belirtilerdir. Fizik muayenede, büyüme ve 
gelişme genellikle normaldir. Koarktasyonun tipik 
belirtisi, genellikle alt ekstremitelerde nabızların 
alınamayışı ve üst ekstremitelerde nabızların kuvvetli 
alınmasıdır. Aort koarktasyonunda kolda hipertansiyon 
vardır ve koldaki kan basıncı bacaktakinden daha 
yüksektir. Femoral nabızların zayıf alınması, alt-üst 
ekstremite kan basıncı farkının 20 mmHg’nın üzerinde 
olması aort koarktasyonu tanısında önemli bulgulardır. 
Aort koarktasyonlu hastalarda kalp sesleri ve prekordial 
vuru genellikle normaldir. Suprasternal çentik ve 
karotiste tril yalnızca aort koarktasyonuna da bağlı 
olabilir. Sağ sternal kenar 3. ve 4. interkostal aralıkta 
ve sol sternal kenarda kısa sistolik ejeksiyon üfürümü 
işitilir. Gelişmiş kollateralleri olan hastalarda, göğüs sağ, 
sol yan tarafında ve sırtta sistolik veya devamlı üfürüm 
işitilebilir. Bu hastalarda, arka interkostal aralıklarda tril 
alınabilir (9). Hastamızda da alt ekstremite nabızları zayıf 
palpe edilmiş, kalp oskültasyonunda üfürüm yokken, 
sırtta üfürüm işitilmiş ve kolda kan basıncı yaşına 
göre yüksek (hipertansiyon) saptanmıştır. Böylece tanı 
koymamızda bu bulgular ipucu sağlamıştır.

Aort koarktasyonu tedavi edilmediği takdirde şiddetli 
hipertansiyona, aortada anevrizma gelişimine, 
rüptüre, koroner arterlerde intimal proliferasyona ve 
dejenerasyon oluşumuna neden olur (10). Anatomik 
bozukluğun düzeltilmesi ile pek çok komplikasyonunun 
oluşumu önlenebilir. Aort koarktasyonun tedavisi, 
darlığın cerrahi olarak rezeksiyonu veya balonla 
genişletilmesidir (11).

Aort koarktasyonlu hastalarda en uygun ameliyat 
zamanı süt çocukluğu veya erken çocukluk dönemi 
olarak kabul edilmektedir (12). Gecikmiş tedavi persistan 
ya da rekürren hipertansiyona neden olabilir (8). 

‘Middle aortik sendromu’ terimini ilk olarak 1963 
yılında aortun orta kısmında darlığa neden olan 
inflamatuar hastalıktan etkilenen 16 hasta hakkında 
olgu sunduklarında ortaya attılar (13-15). Olguların 
çoğu, renal ve visseral dalların değişken tutulumu ile 
birlikte, abdominal ve/veya distal inen torasik aortanın 
segmental veya yaygın daralmasıyla ortaya çıkmaktadır 
(16). 1969 yılında Onat ve Zeren tarafından farklı 
etyolojilere sahip 91 MAS olgusunun incelendiği bir 
derlemede hastaların %42’sinin hipertansif ensefalopati 
ile başvurduğu ve %45’inin 34 yaşından önce öldüğü 
sonucuna varılmıştır (17).

MAS’ın genetik nedenleri arasında Williams sendromu, 
muopolisakkaridoz, nörofibromatosiz tip1, alagille 
sendromu ve turner sendromu bulunur (7,15). 
Ergenlerde ve yetişkinlerde granülomatöz vaskülitine 
sekonder olarak görülebilir (18-21). 

İzole aort koarktasyonlu çoğu hastada kardiyak 
semptomlar yoktur. Büyük çocuklarda darlığın yerine 
bağlı olarak egzersiz sonrası kol ve bacaklarda ağrı ve 
halsizlik başlıca belirtilerdir. Distal torasik aort koaktasyon 
hastaları genellikle hipertansiyon ve kladikasyon ile 
kliniğe başvururlar. Fizik muayenede, büyüme ve gelişme 
genellikle normaldir. Şiddetli MAS’da morbidite ve 
mortalite yaygındır, en yaygın komplikasyon renovasküler 
hipertansiyondur (11). Kontrolsüz hipertansiyon 
böbrek yetmezliğine, konjestif kalp yetmezliğine ve 
serebrovasküler olaylara neden olabilir (7,15).

MAS hastalarının çoğu hipertansiyon nedeniyle öncelikle 
tıbbi tedaviye ihtiyaç duyarlar. En yaygın kullanılan 
antihipertansif ajanlar kalsiyum kanal blokorleri, beta 
blokorler, anjiyotensin dönüştürücü enzim inhibitörleri, 
diüretikler ve alfa blokörlerdir. Aort koarktasyonu 
genellikle girşimsel ve/veya cerrahi tedavi gerektirir. Aort 
koarktasyonun tedavisi, darlığın cerrahi olarak rezeksiyonu 
veya balonla genişletilmesidir. Çeşitli merkezlerde 
rezeksiyon ve direkt uç uca anastomoz, subklavian flep 
aortoplasti, yama aortoplastisi, dakron tüp yerleştirilmesi, 
genişletilmiş rezeksiyon ve uç uca anastomoz gibi 
değişik cerrahi yöntemler uygulanmaktadır. Günümüzde 
girişimsel kateter uygulamaları ve uygun olgularda aortik 
stent yerleştirilmesi de tedavide kullanılmaktadır (23,24). 

Sethna ve ark. yaptığı literatürden 96 idiyopatik MAS 
olgusu ve 6 yeni idiyopatik MAS olmak üzere toplam 102 
olguyu kapsayan bir çalışmada ortalama yaşları 14,3 yıl 
olan hastaların %94’ü hipertansiyon, %17’si kladikasyon, 
%5’i kalp yetmezliği, %4’ü böbrek yetmezliği ve %1’i 
bağırsak iskemisi tespit edilmiştir.  Bu hastaların %89’una 
cerrahi tedavi yapılmış ve %13’üne tıbbi tedavi verilmiştir.  
Cerrahi tedavi yapılan hastaların %73’ü tansiyon değerleri 
normal ,%21’i kan basıncı yüksek seyretmiş ve %100’ünde 
bacak ağrısı gerilemiş. (25). Olgumuz da literatürdekilere 
benzer şekilde hipertansiyon ve egzersizle artan bacak 
ağrısı ile başvurdu. 

Bugüne kadar literatüre bildirilen en küçük olgu 19 
günlük olan yenidoğan ünitesinde hipertansiyon ve dilate 
kardiomiyopati ile takip edilen sağ ve sol renal arter darlığı 
olan ve anjiyogramda abdominal aortun dar olduğu 
gösterilen antihipertansif ilaçlarla kan basıncı kontrol 
altına alınan bir olgu bildirilmiştir (26).

Rumman ve ark. yaptığı bir derlemede en sık görülen 
bulgular hipertansiyon (%87), baş ağrısı (%13) ve 
kladikasyon (%10) olarak bulunmuş. Bildirilen MAS 
olgularının %64’ü idiyopatik, %17’si inflamatuar hastalıklar 
ve %15’i genetik hastalıklarla ilişkili bulunmuştur.  
Olguların yaklaşık% 4’ünde fibromüsküler displazi 
tanısı konulmuş. Olguların %97’sinde abdominal aortun 
daraldığı bildirilirken, distal torasik aort olguların % 3’ünde 
tutulmuştu. Abdominal aort içinde en sık görülen anatomik 
bölge suprarenal (%29) olarak bildirilmiş. Hastamızda da 
ekokardiyografi ve kardiyak bigisayarlı tomografi anjiografi 
ile koarktasyon yeri gösterildi ve tedavisi planlandı. (26).
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SONUÇ
Hipertansiyon ve egzersizle artan bacak ağrısı, aort 
koarktasyonunda sık görülen ve tanı için ipucu bir 
semptomdur. Özellikle büyük çocuklarda persistan 
hipertansiyon varlığında ayırıcı tanıda aort koarktasyonu 
unutulmamalıdır.  Bacak ağrısı ve hipertansiyon ile 
başvuran hastalarda aort koarktasyonu akla getirilmeli 
ve kardiyovasküler muayenede mutlaka sırt bölgesi 
de dinlenmelidir. Ekokardiyografik görüntülemede 
suprasternal incelemeye ilave olarak subkostal 
incelemede mutlaka distal torasik aorta ve abdominal 
aortanın incelenmesi gerekmektedir.
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