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Ali Babacan®,Yasam Kemal Akpak2, Nuri Kaya?, ilhami Gil?, Murat Muhcu?, Erciiment Miingen?,

Selami Stleymanoglu?

OzZET

Aortik ark anomalileri, konjenital kardiyak hastaliklar
arasinda prenatal olarak tanisi nadir konan bir anoma-
lilerdir. Prenatal dénemde tespit edilen sad aortik ark
(SAA), Ozellikle trakeal veya ©zefageal kompresyon,
22q11 mikrodelesyonlari, kardiyak ve/veya ekstra kardi-
yak malformasyonlarla izlenebilmektedir. Fetlsin intra-
uterin ve postnatal sagkalimi bu anomalilerin etkilerine
baghdir. Ozellikle SAA olmak (izere aortik ark varyasyon-
larinin fetal ekokardiyografi ile basarili bir sekilde tanisi
konabilmektedir. Tim SAA olgularinda Doppler ultrason
kullanarak hem kardiyak hem ektrakardiyak cok detayli
degerlendirme yapilmalidir. Ayrica 22911 mikrodelesyon-
larinin tespiti icin sitogenetik analiz dikkatlice degerlendi-
rilmelidir. Yinede izole SAA'nin iyi bir prognozunun oldugu
ve ¢cogu hastada kromozomal anomali riskinin nispeten
disik oldugu asemptomatik vaskiler bir varyant oldugu
akilda tutulmahdir. Bu yazida, fetal ddnemde tespit edilen
bir SAA olgusunun prenatal bulgularini, birlikte oldugu du-
rumlari ve prognozunu literatir 1siginda degerlendirmeyi
amagladik.
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GiRIS

Arkus aorta, embriyolojik hayatta dérdincu sol bra-
kiyal arkustan kéken almaktadir. Normal arkus tra-
keanin solunda yer alirken sag arkus aorta (SAA)
anomalisinde ise saginda bulunmaktadir. Arkus aor-
ta anomalileri igerisinde en sik gorilenin SAA oldu-
gu bildirilmektedir [1]. Aortik ark anomalilerinin tam
insidansi bilinmese de erigkin yasta izlenme orani
yaklasik 1/1000 civarindadir (2). SAA'nin, aberran

sol subklavian arter ve ayna goruntisu dallanmasi
subtipleri olmak Uzere iki ana major varyanti bulun-
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maktadir. Aberran sol subklavian arter varyasyo-
nunda trakea ve 6zafagus SAA ile sol duktus arteri-
ozus tarafindan sarilmis sekilde “U” isareti seklinde
bir vaskdler ring olusturmakta iken, ayna goruntisu
dallanmasi varyantinda ise aorta ve duktus arterio-
zus trakeanin saginda yer alarak vaskduler ring olus-
turmamaktadir [1,2]. SAA izole olabilecegi gibi fallot
tetralojisi, atrial septal defekt ve ventrikiler septal
defekt gibi kardiyak anomalilerle, trakea ve anal at-
rezi, tek umbilikal arter ile kromozom anomalisi gibi
ekstra kardiyak anomalilerle birlikte de olabilir. Ozel-
likle fallot tetralojisi ile birlikteligi fazladir [3,4].
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Bu olgu sunumumuzda, ikinci trimester ultraso-
nografik incelemede saptadigimiz SAA anomalisini
ve bu bulgunun énemini literatlr esliginde tartisma-
yI amagcladik.

OLGU SUNUMU

Hastamiz 34 yasinda olup 2. gocuguna spontan ikiz
24 hafta gebe iken ikinci diizey ultrason igin klini-
gimize bagvurdu. Hastanin daha 6nce miadinda
sezaryen dogumla saglikl bir erkek cocugu mevcut
olup, 6zgecmisinde ve soygecmisinde herhangi bir
Ozellik yoktu. Yapilan 2. trimester ultrasonografik
degerlendirme ve fetal ekokardiyografide sol ta-
rafta bulunan fetusun 3 damar ve trakea kesitinde
SAAnin aberran sol subklavian arter varyasyonu-
nun mevcut oldugu ve trakea ve 6zafagusun SAA
ile sol duktus arteriozus tarafindan “U” isareti sek-
linde sariimis oldugu izlendi (Resim 1-2). Bu bulgu
sonrasli yapilan kardiyak ve ekstrakardiyak detayli
sonografik degerlendirmede baska bir ek anomali
tespit edilmedi. Olgu izole SAA olarak degerlendi-
rildi.
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Resim 1. Renkli doppler ile 3 damar trakea kesitinde
sag arkus aortanin gérinimu. T: Trakea, Sao: Sag Arkus
Aorta, D: Duktus, PA: Pulmoner Arter, VCS: Vena Kava
Superior

Hastaya kromozom analizi ve 22911 mikrode-
lesyonu tespiti agisindan fetal karyotip tayini éneril-
di. Ancak hasta prenatal genetik arastirmayi kabul
etmedi. Aile SAA acisindan detayl bilgilendirildi ve
aileden bilgilendirilmis onamlari alinarak gebelik ta-
kibine devam edildi. Gebeliginin 38. haftasina kadar
maternal ve fetal problemle karsilagiimadan perina-
tal takipleri yapildi. 38. gebelik haftasina ulasildigin-
da sezaryen dogum ile 2600 ve 2800 gr agirliginda,

1.dk APGAR skorlari 7 olan saglikli iki erkek bebek
dogurtuldu. Prenatal dénemde izole SAA tespit edi-
len 2600 gr agirliginda olan bebegde, dogum sonrasi
1. gtin ve 30. giinde olmak Uzere iki kez pediyatrik
kardiyolog tarafindan fetal ekokardiyografi yapildi.
Tani izole SAA olarak dogrulandi. SAA mevcut olan
bebekte dogum ve dogum sonrasi dénemde yeni-
dogan yodun bakim Unitesinde takibini gerektirecek
herhangi bir klinik semptom olusmadi.
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Resim 2. Renkli doppler ile sad arkus aortanin “U” isare-
ti seklinde gérinimu. T: Trakea, PA: Pulmoner Arter, D:
Duktus, Ao: Aorta, VCS: Vena Kava Siperior

TARTISMA

Son dénemde bilhassa vaskiler halka ile SAA ta-
nilarinin ve tespitinin artmasi yapilan fetal ekokar-
diyografi sayilarinin fazlalasmasi ile obstetrik ult-
rasonda U¢ damar goruntlsunin inceleme rutinine
daha cok alinmasina baghdir [5]. SAA tanisinda
damarlarin yapisinin ve dallanmasinin tanimlan-
masi ve subtipinin belirlenmesi ¢ok dnemlidir. Bas-
ka anomalilerin izlenmesine ve SAAnIn subtipine
gore, hastaligin prognozu ve postnatal yasam san-
sI subtipine goére degisiklik gosterebilmektedir. Bu
konu ile ilgili yapilan bir calismada, SAA ve aber-
ran sol subklavian arter varyasyonunda konjenital
kalp anomalisi (KKA) gorulme riski neredeyse % 10
iken, ayna goruntusu dallanmasinda ise bu oran %
90’lara ulasmaktadir [1].

Yapilan bir calismada 98 SAA tanili vakanin
takibinde 27 adet izole SAA olgusu izlenmistir [5].
Bizim vakamizda izole SAA olarak raporlanmistir.
Prenatal dénemde tani konulan SAA vakalarinda
ortalama maternal yas farkl serilerde (30.5-33 yas)
farkli tespit edilmistir [1,5]. Bizim hastamiz da tani
kondugunda 34 yasinda idi. 12 vakalik bir seride
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tani konulmasi i¢in ortalama gestasyonel yas 23.5-
24 hafta olarak bulunurken baska bir seride 26.
gebelik haftasinda tani konmustur [5,6]. Bizim va-
kamizda ise tani 24. gebelik haftasinda konmustur.
Bunun nedeni ikinci dizey ultrasonografi ve fetal
ekokardiyografinin bu haftalarda yapiimasidir. SAA
ve subtiplerine antenatal ikinci dizey ultrason duze-
yinde %94 oraninda basariyla tani konabilmektedir.
Ayrica Doppler kullanimi tani gsansini arttirmaktadir
[7].

Yapilan bir caismada SAA'nin %41.7 oraninda
baska major kardiyak anomalilerle beraber oldugu
ve bu anomalilerinde yaklagsik %60’in1 Fallot tetra-
lojisinin olusturdugu ifade edilmigstir [6]. Bagka bir
calismada ise SAA ve ayna goruntisu dallanmasi
olan 23 hastanin hepsinde, cogu Fallot tetralojisi
olmak Uzere kardiyak anomali tespit edilmistir. Bu
c¢alismada pulmoner atrezinin eslik ettigi ventriktler
septal defekt ise ikinci sirada izlenmistir [1]. izole
SAA ile ekstra kardiyak anomali gérilme sikhgi na-
dir olsa da 98 vakalik bir seride bu oran %11 olarak
tespit edilmistir [5].

Kardiyak ve ekstrakardiyak anomali varligin-
da mikrodelesyon sikhgr artmaktadir Yapilan bir
calismada konotrunkal malformasyonlarin 22q11
delesyon sendromlariyla (Di George sendromu
veya Velo-kardiyo-fasiyal sendrom) acik bir iligkisi
ortaya konmustur [8]. Diger bir calismada ise 22q11
mikrodelesyonu antenatal serilerde %8 postnatal
serilerde daha yuksek oranlarlarda tespit edilmistir
[5]. izole SAA vakalarinda mikrodelesyon oraninin
az olacagi dusunllmektedir ve bunu destekler se-
kilde, Miranda ve ark.’nin yaptiklari ¢alismada 27
adet izole SAA vakasinda sadece 1 adet koromo-
zom anaomalisi tespit etmislerdir [5]. Buna karsilik,
McElhinney ve ark.’nin yaptigi bir calismada ise izo-
le SAA tespit edilen hasta grubunun postnatal kar-
yotip analizinde %24 oraninda mikrodelesyon tespit
edilmistir (9). Bu konu ile ilgili galismalarda bulunan
bu farkli oranlar, tim SAA tanil fetuslere direkt kar-
yotip analizi yapilmasi ile, sadece ekstra anomalisi
olan fetlislere yapmayi savunanlar arasindaki ana
tartismanin sebebidir. Bu bilgilerin antenatal tara-
ma sirasinda prenatal danismalik verirken mutlaka
paylasiimasi gerekmektedir. Biz klinigimizde izole
olarak bile degerlendirsek SAA olgularinda mutla-
ka karyotip analizini 6nermekteyiz. Yapilan bir ¢a-
lismaya gore ise, fetal karyotip tayini istenmemesi
durumunda; 22911 mikrodelesyonu ve timis hipo/
aplazisi arasindaki yakin iligki sebebiyle fetal timus
anomalisi taramasinin fetal ekokardiyografi incele-
mesine eklenebilecegi ifade edilmistir [12].

izole SAA tanili bebeklerin dogum sonrasi
performanslarini degerlendiren bir ¢alismada, bu
bebeklerin dogum sonrasi dénemde yasamlarina
sikintisiz bir sekilde devam ettikleri bildirilmistir [6].
Her ne kadar izole SAA vakalarina ozellikle 2. tri-
mester detayli ultrasonografik incelemeyle tani ko-
nulabilse de dogum sonrasi bilhassa semptomatik
infantlarda hem ekokardiyografiyle hem de gere-
kirse manyetik rezonans goérintileme ile tani dog-
rulanmali ve vaskuler halka ekarte edilmelidir [13].
Vaskduler halka ile dogan infantlarin ilk gtin yaklasik
2/3’ i dogumda semptomatik olmaktadir ve 6zellik-
le inspiryumda ortaya ¢ikan solunum problemleriy-
le kargl kargiya kalmaktadirlar. ilerleyen yaslarda
bronsit ve pnémoni gibi sik gegcirilen akciger enfek-
siyonlarinda da yine vaskuler halka olup olmadigi-
nin akla getirilmesi gerekmektedir [14]. Ayrica izole
SAAll bebeklerin dogumda asemptomatik olsalar
bile yasamin ilerleyen yillarinda obstriiksiyon semp-
tomlariyla karsimiza c¢ikabilecegi, bilhassa erken
¢ocuklukta stridor ile hastaneye basvurabilecekleri
akildan ¢ikariimamalidir [13].

Sonug olarak, SAA, 2. trimester ultrasonografik
muayenede sadece 3 damar trakea kesitinin ince-
lenmesiyle kolaylikla tespit edilebilecek bir bulgu-
dur. Bu bulgunun tespiti ile bu fetuslere, fetal eko-
kardiyografi, detayli fetal anatomik degderlendirme,
karyotip ve 22911 mikrodelesyon analizi yapilarak;
bazi 6nemli ve gézden kacgabilecek kardiyak, yapi-
sal ve kromozomal anomalilerin saptanmasi mim-
kin olabilecektir.
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