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Fetal interrupted aortik ark tip B’nin antenatal degerlendirilmesi

Antenatal evaluation of fetal interrupted aortic arch type B
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Erciiment Miingen'

OzZET

interrupted aortik ark (IAA), aortik kavisin iki komsu seg-
mentinin anatomik olarak kesintiye ugradigi konjenital
kalp hastaliklarinin nadir gorilen ama ciddi formlarindan
biridir. Fetal IAA'nin 6zelliklerine ve sonuglarina iligkin ve-
riler sinirhdir. Kesintinin oldugu yere gore tarif edilen t¢
tipi vardir. Konotrunkal anomalilerde, 4 odacik gérintusu,
4 kapagdin hepsi ve tum damar c¢ikiglari dahil olmak lGzere
obstetrik fetal anomali taramasindaki mevcut dnerilerin
hepsi normal izlenebilir. Prenatal ekokardiyografide IAA
taninmasinin zor olsa da, anatomik bir dizi 6zellikler tani-
yI kolaylastirabilir. Biz, klinigimize refere edilen IAA Tip B
olgusunun o6zellikleri ve sonuglarini literatlir isiginda sun-
may| amagladik.

Anahtar kelimeler: Konjenital kalp defekti, dort boyutlu
ultrason, fetal ekokardiyografi, interrupted aortik ark, pre-
natal tani

GIRIS

Interrupted aortik ark (IAA) aort kavsine ait asendan
ve desendan aort arasinda anatomik kesinti veya at-
rezi olarak tanimlanmaktadir. Nadir goziiken ancak
postpartum yasamdaki sistemik dolagim i¢in ciddi
riskleri olan bir anomalidir [1]. Konjenital kap has-
taliklarinin (KKH) yaklasik %1,5’ini olustururken,
izlenme siklig1 ise 100.000 canli dogumda 2°dir [2].
Ucg tipi mevcuttur; kesinti olan bolge, Tip A’da sol
subklavian arterin distalinde, Tip B’de sol karotis
kommunis ve sol subklavian arterler arasinda ve Tip
C’de ise sol karotis kommunis ve innominate arter-
ler arasindadir [3]. Genellikle Tip B vakalarinda
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arkus aorta gelismemistir. Cikan aorta innominate
arteri verdikten sonra sola yukart dogru sol karotis
arterle devam eder ve goriintilleme yontemleriyle
tipik olarak V goriintiisii elde edilir. Tip A vakalarda
ise aortik ark kismen gelismistir. Innominate arter,
sol karotis ve sol subklavian arter doppler ultrason-
da tipik olarak W goriiniimii olusturur [3]. Tip B en
sik (%84) izlenen, Tip C ise nadir (%3) ve en fatal
tipidir [4]. Izole tan1 almasi ¢ok nadir (%2) olup,
genelde diger kardiyak anomalilerle birlikte izlenir.
%90 oraninda ventrikiiler septal defekt (VSD) bir-
likteligi mevcut olup, atrial septal defekt, subaortik
stenoz, bikiispid aort kapagi, aortopulmoner pence-
re, bliyiik damar transpozisyonu, trikiispit atrezisi
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ve ¢ift cikish sag ventrikiil de dahil olmak iizere bir
cok kalp anomalisiyle izlenebilir [2].

Duktal ark ile aortik arki ayirmanin giigliigii
sebebiyle prenatal tanis1 zor konan, genelde pospar-
tum tanis1 konabilen bir konjenital kalp hastaligidir.
Konotrunkal kalp anomalisinde, 4 odacik ve 4 ka-
pagin goriiniimii ile biiylik damar ¢ikislar1 normal
olarak izlenebileceginden antenatal taramada simdi
uygulanan kriterlerle bu anomali kolaylikla atlana-
bilmektedir [1]. Dogumu takiben ark kesintisinin
distaline kan akiminin azalmasina bagl olarak geli-
sen metabolik asidozun eslik ettigi bir 6liim nerdey-
se kaginilmazdir. Genetik faktorler suclansa da et-
yolojisi hala kesinlik kazanmamugtir [5]. Tanida en
onemli yontemler fetal ekokardiyografi, iki boyutlu
(2D) doppler ve 4D ultrasonografik analizdir. Olgu
sunumumuzda prenatal tan1 konan nadir goriilen bir
olgu olarak terme ulasmis bir IAA olgusunu litera-
tiir 15181inda degerlendirmeyi amacladik.

OLGU

31 yasinda G2P1 olan hasta baska bir merkezde
takip olurken ikinci diizey ultrason degerlendirme-
sinde fetal kardiyak anomali saptanmasi iizerine
hastanemize sevk edildi. Anne 24. gebelik haftasin-
dayken tarafimizca yapilan fetal ekokardiyografide
dort odacik kesitinde genis inlet VSD izlendi (Re-
sim 1). Sol ventrikiiler ¢ikis kesitinde genis bir VSD
ile birlikte aortanin hipoplazik oldugu saptandi (Re-
sim 2). U¢ damar-trakea kesitinde aortanin pulmo-
ner artere kiyasla belirgin olarak hipoplazik oldugu
gozlendi (Resim 3). Aortik ark kesiti elde edilmeye
calisildiginda asendan ve desendan aorta arasinda
devamlilik olmadigi, ayrica ¢ikan aortanin innomi-
nate arter ve sol karotis kommunis ile devamlilik
gosterdigi tespit edildi. Tan1 [AA olarak degerlen-
dirildi. Hastanin kisisel ve ailesel medikal oykii-
stinde herhangi bir 6zellik bulunmamaktaydi. Hasta
bilgilendirilerek karyotip analizi onerildi. Ancak
hasta invaziv test veya terminasyon segeneklerini
reddetti. Diizenli rutin bir sekilde antenatal takipler
yapilarak gebelik terme kadar ulastirildi. Gebeligi-
nin 38. haftasinda sezeryanla 3200 gr agirhiginda 1
dakika APGAR’1 7 olan canli bir erkek bebek do-
gurdu. Dogum sonrasi pediyatrik kardiyoloji uzma-
n1 tarafindan yapilan fetal ekokardiyografi sonucu
interrupted aortik ark, Tip B olarak raporlandi. Post-
natal iiclincii giinde opere edilen bebek postoperatif
ikinci giinde eksitus oldu.
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Resim 1. Fetal kalbin 4 odacik kesitinde genis inlet vent-
rikler septal defektin (VSD) gériinimu.

AB2-7-D/OB MI 0.9 GATA HAYDARPASA EGITiM HST
8.8cm/1.9/23Hz Tis 0.5 24.09.2013  11:47:19
F

Resim 2. Sol ventrikller ¢ikigi kesitinde duz seyir gos-
teren icinde akim izlenen hipoplazik aort (Ao) ve genis
ventrikiler septal defektin (VSD) gorinimda.
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Resim 3. Ug damar kesitinde aortun (Ao) hipoplazik ve
pulmoner arterin (PA) dilate gorinimu.
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TARTISMA

Konjenital kalp hastaliklarinin prenatal donemde
saptanabilme oranlar1 %5-45 arasinda degismek-
tedir. Mevcut literatiir bilgileri, fetal kardiyak ano-
mali taramasinin ilk trimester sonu ve erken ikinci
trimesterde yapilmasini 6nermektedir. Dort odacik
goriinimiiyle kiyaslandiginda biiyiilk damar ¢ikig-
larinin da taramaya eklenmesi tan1 koyduruculugu
%20-30 oraninda artirmaktadir. Ancak bu tarama
sekli bile TAA gibi bazit KKH’nin tanisinin koyul-
masina yetmemektedir [6]. Nitekim bizim vaka-
mizda da hastada genis bir VSD ve ASD olmasi
sebebiyle tarafimiza refere edilmis olup, IAA tani-
st merkezimizde konmustur. Yapilan bir ¢alisma-
da 14 yilda taranan 2520 KKH iginde 15’1 Tip B
ve 7’si Tip A olmak iizere toplam 22 adet (9%0.87)
IAA tanis1 konmustur. Anne yasi ortalama 24 olup,
hastalarin yaridan fazlasi 24 haftadan 6nce tani al-
mistir. Vakalarin yarisinda FISH analizinde 22q11.2
mikrodelesyonu tespit edilmistir. 24 haftadan 6nce
taninip sonlandirilanlar hari¢ ameliyat sansi bulan
13 infantin 9’u ameliyat sonras1 yagamaktadir. Bii-
tiin vakalarda genis VSD sol ventrikiiliin biiyiime-
sine miisade etmis ve 4 odacik goriintiisiinii normal
kilmigtir [3]. Bizim olgumuzda anne yasi 31 olup,
24. gebelik haftasindan 6nce tan1 konmustur. Aile-
ye konunun 6nemi ile ilgili detayl bilgi verilmesine
ragmen karyotip analizi yaptirmayr istememeleri
sebebiyle fetiisiin genetik yapisi ile ilgili bilgi edi-
nilememistir.

Ozellikle izole IAA Tip B’nin DiGeorge sendro-
mu ve 22q11.2 mikrodelesyonuyla beraberligi mev-
cuttur. Yapilan bir calismada 53 KKH olan 22q11.2
mikrodelesyonlu fetiislerin ¢gogunda (%24.4) fallot
tetralojisi ve ikinci sirada ise IAA (%10.1) izlenmig-
tir [7]. 26 IA A tanis1 almis fetiisiin incelendigi bir se-
ride bu anomalinin ana hatlan kii¢iik aort kapagiyla
beraber normal boyutlarda sol ventrikiil olarak be-
lirlenmistir. Aort kapagiyla pulmoner kapak arasin-
da ya da aort ile pulmoner damar arasindaki boyut
farki patognomonik olmasa da obstetrisyenin [AA
ve aort koartasyonundan siiphelenmesi i¢in énemli
bulunmustur [1]. Bizim olgumuzda da dort odacik
gOriintlisii normal olarak izlenmis olup, genis inlet
VSD goriilmesi sebebiyle yapilan ileri degerlendir-
me sonucunda [AA tanisi konmustur. Tanida ise B
flow goriintiileme moduyla 4D ultrason her zaman
iki boyutlu ultrasona tistiindiir. Ancak 2D ultrasona

doppler akim eklenirse IAA tanisi rahatlikla konula-
bilir. Prenatal konulan tanilar mutlaka dogum sonra-
st dogrulanmalidir. Ciinkii IA A tanis1 konan fetiisler
dogum sonrasi tekrar degerlendildikten sonra aort
koartasyonu tanisida alabilmektedirler [3].

Yiiksek mortalite ve morbidite ile seyretmesi
nedeni ile IAA erken tan1 konulmas: gereken bir
patolojidir. Dogal seyrine birakildiginda %70-80
oraninda dogum sonrasi 1 aylik siirede ilerleyici
kalp yetmezligi sebebiyle 6liimle sonuglanmaktadir
[8]. Bagka bir ¢alismada ise dogum sonrasi 8 tane
miidahale edilmeyen hasta grubu 11 giin i¢inde ex
olmustur. Ancak opere edilen 453 hastanin 16 yil-
lik takibi sonras1 %23’1i tekrar opere olarak haya-
tim slirdiirmiis, %59’u tekrar miidahaleye gerek
kalmadan hayatta kalmis ve %18 hasta ise eksitus
olmustur [9]. Ameliyat basarisi degelendirildiginde
ise risk faktorleri, diigitk dogum agirligi, onarimin
geng yasta olmasi, Tip B TAA, kiiciik ve trabekiiler
bir VSD ve subaortik darligin varligidir [9]. Yiiksek
frekansli problarin kullanimina bagh olarak goriin-
tii kalitesinin artmasi, fetal ekokardiyografinin ter-
siyer merkezlerde standart olarak kullanilmasi ve
ultrason yapan obstetrisyenlerin artan deneyimleri
bilhassa IAA gibi zor tani alan KKH’lariin daha
erken ve yliksek basariyla taninmasini saglamistir
[2,10].

Sonug olarak, erken ikinci trimesterde yapilan
fetal kardiyak anomali taramasinda, 4 odacik ve bii-
yiik damar ¢ikiglarina ek olarak goriintiilenmesi zor
olmayan 3 damar ve trakea goriintiilenmesinin ila-
ve edilmesiyle; aortik ark anomalileri, aberran sag
subklavain arter (ARSA) ve persiste sol vena kava
stiperior (PLSVC) gibi vaskiiler anomalilerin tani-
st rahatlikla koyulabilir. Bu sayede ciddi kardiyak
defektlerin biiyilk cogunlugunun erken zamanda
saptanmasi sonucu bu olgularin multidisipliner yak-
lasimin saglanabilecegi tersiyer merkezlere yonlen-
dirilmesi ile ¢cok daha dogru ve uygun tedbirlerin
alinmasi saglanmig olacaktir.
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