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Oz

Kesintili arkus aorta nadir rastlanan, fatal seyirli konjenital kardiyak bir anomali olup, aorta ascendens ile aorta descendens arasindaki bir
segmentte atrezinin olmasi geklinde tanimlanir ve %98 oraninda diger kardiovaskiiler anomalilerle birlikte bulunur. Ug tipi mevcuttur. Tip A
da kesinti, a. subclavia sinistranin distalindedir. Tip Bde, a. carotis communis sinistra ile a. subclavia sinistra, tip Cde, a. carotis communis
sinistra ile a. carotis communis dextra arasindadir. Selguk Universitesi pediatrik kardiyoloji klinigine bagvuran postnatal 5. giiniinde bir erkek
bebegin gekilen ekokardiyografisinde; truncus brachiocephalicus'un distalinden itibaren tip B kesintili arkus aorta, ventrikiiler septal defekt,
bikiispit aorta, patent ductus arteriosus, atrial septal defekt, annulus aorticus hipoplazisi tespit edildi. Bilgisayarli tomografi anjiyografisinde
ise, a. carotis communis sinistra ile a. subclavia sinistra arasinda baglanti olmadig: goriildii. Bu vakada, arcus aorta anomalisi ve eslik eden
diger kardiovaskiiler anomalilerin erken tani ve tedavisinde radyolojik goriintiileme yontemlerinin 6nemi vurgulanmaktadir.
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Abstract

Interrupted aortic arch is a rare, fatal, congenital cardiac anomaly characterized by the presence of a segmental atresia between the descend-
ing and ascending aorta. In type A, the interruption is distal to left subclavian artery. In type B, between left common carotid artery and left
subclavian artery; in type C, between left and right common carotid artery. Interrupted aortic arch is present to 98% with other cardiovascular
anomalies. Echocardiography of a male baby at the 5th postnatal day referring to Selguk University pediatric cardiology clinic revealed; type
B interrupted aortic arch starting from distal truncus brachiocephalicus, ventricular septal defect, bicuspid aorta, patent ductus arteriosus,
atrial septal defect and aortic annulus hipoplasia. The computer tomograpy angiography revealed interruption between left common carotid
artery and left subclavian artery. This study highlights the importance of radiologic imaging methods in the early diagnosis and treatment of
aortic arch anomaly and accompanying other cardiovascular anomalies.
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Giris

Arcus aortae, manubrium sterni’nin sag yarisinin arkasin-
da, angulus sterni ve sagda 2. sternokostal eklem seviye-
sinde, aorta ascendens’in devamu olarak baglar. Arkaya ve
sola dogru kavisli bir sekilde uzanip, trachea’y1 sol tarafin-
dan ¢aprazlayarak 4. torakal vertebranin alt kenar hiza-
sinda ve sol tarafinda sonlanir. Bu noktadan sonra aorta
descendens adini alir. En tst kismi, angulus sterniden 2-3
cm asagidadir. Arcus aortae’nin sagdan sola sirasiyla trun-

cus brachiocephalicus, a. carotis communis sinistra ve a.
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subclavia sinistra olmak tizere ti¢ dali vardir (1, 2).

Kesintili arkus aorta (KAA), aorta ascendens ile aorta des-
cendens arasinda baglantinin olmamas: seklinde tanim-
lanir. Nadir goriilen bir anomalidir ve oldukga fatal seyir-
lidir. Kesintinin brakiosefalik arterlere gore konumu baz
almarak siniflandirma yapilmaktadir. Buna gore; tip A, B,
C olmak tizere tig tipi tamimlanmustir. Kesinti, a. subclavia
sinistranin distalinde ise tip A, a. carotis communis sinist-
ra ile a. subclavia sinistra arasinda ise tip B ve a. carotis
communis sinistra ile a. carotis communis dextra arasinda
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(a. carotis communis sinistra ile truncus brachiocephali-
cus arasinda) ise de tip Cdir. Bu ti¢ tip de kendi aralarinda
alt gruplara ayrilmaktadir; Tip 1'de a. subclavia normaldir.
Tip 2'de aberan a. subclavia mevcuttur. Tip 3’te ductus ar-
teriosus yolu ile ayni taraf a. pulmonalisten ayrilan izo-
le a. subclavia vardir (3). Kesintili arkus aorta anomalisi;
tiim konjenital kalp hastaliklarinin yaklasik olarak % 1’ini
olusturur (4).

Olgu Sunumu

Dispne ve ifiirim sikayetiyle hastanemize getirilen ve
postnatal 5. gliniinde olan erkek bebek hastanin BT an-
jiografi goriintiileri incelendi. Hastanin ekokardiyogra-
fisinde, arcus aortaenin, truncus brachiocephalicus'un
distalinden itibaren kesintili oldugu gozlendi. Beraberin-
de perimembrandz inlet ventrikiiler septal defekt (VSD),
sekundum atrial septal defekt (ASD), patent ductus arte-
riosus (PDA), bikiispit aorta, aortik annulus hipoplazisi
tespit edildi. BT anjiyografisinde ise, a. carotis communis
sinistra ile a. subclavia sinistra arasinda kesinti bulundu-
gu, distal kismmin kanlanmasinin ise duktus tizerinden
saglandig goriildii. Mevcut bilgiler esliginde vakada tip B
kesintili arkus aorta oldugu saptandi.

Tartisma

Kesintili arkus aorta anomalisinde aydinlatilmis kesin bir
etyolojik faktor yoktur fakat; genetik etyoloji, embriyonik
hayatta 4. aortik ark boyunca bozulmus hemodinami (kan
akisinda azalma) ve teratojenik maruziyet gibi sorunlarin,
hastaligin olusumunda rol oynayabilecegi disiiniilmekte-
dir (5). Van Praagh’in 165 hasta ile yaptig1 ¢calismada; ol-
gularin, % 43t tip A, % 53’0 tip B ve % 4’ tip C olarak
tanimlanmustir (6). Schreiber’in 95 hasta ile yaptig: calis-
masinda ise %13 tip A, % 84 tip B, %3 tip C kesintili arkus
aorta tespit edilmistir (7). Mevcut bilgiler 15181nda bu iig
tip arasinda en sik goriilenin tip B oldugu bildirilmistir.
Bu vakada da literatiirde en sik rastlanan tip olan tip B
KAA tespit edilmistir.

KAA hastalarinda semptomlar genellikle agirdir ve ¢ok er-
ken ortaya ¢ikar. Solunum sikintisy, takipne, siyanoz, kalp
yetmezligine ait bulgular cogu hastada mevcuttur. Ayrica
hastaligin tiplerine gore kollarla bacaklar veya sag kol ile
diger ekstremiteler arasinda basing farki bulunabilir. Lite-
ratiirde ¢ok nadiren de olsa eriskin yasa kadar semptom
vermeden gelmis ve tesadiifen saptanmis KA A'lar da mev-
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cuttur (8,9). Bebeklerin % 80’inin hayatin 8. ayindan 6nce
kaybedildigi ve tedavi alamamuis hastalarda ise 6liimiin or-
talama 4-10 giin igerisinde oldugu bildirilmistir (10,11).
Oliimlere; soldan saga olan santin artmasi, ventrikiiler
yetmezlik ve ductus arteriosus'un kapanmasi sebep ol-
maktadir (12,13). Bu nedenle yenidogan déneminde tam
konulmasiyla birlikte acil cerrahi miidahale gerekir (14).

KAA anomalisi, % 98 oranla diger kardiyovaskiiler ano-
maliler ile beraber olup, tip B KA Aya genellikle, ventrikii-
ler septal defekt (VSD) ve patent ductus arteriosus (PDA)
eslik eder (15). Literatiirde vakalarin ¢ok azinda ek kardi-
yak anomali saptanmamuigtir. Dische ve arkadaslar1 yap-
tiklar1 calismaya gore; boyle izole olgularda, yasam siiresi-
nin daha uzun oldugunu ileri stirmiislerdir (13).

KAA anomalisinden siiphelenilen hastalarin degerlendi-
rilmesinde, bir¢ok goriintilleme yontemi tanimlanmigtir.
Ekokardiyografi, konjenital kalp hastaliklarinin tanisin-
da primer goriintiileme yontemi olarak kullanilmaktadir.
Tasinabilir olmasi ve iyonize radyasyon icermemesi avan-
tajlarindandir. Ancak bazen aorta ve biiyitk damarlarin
goriintiilenmesinde yetersiz kalabilir (12). EKO ile aorta
koarktasyonu ve kesintili arkus aorta anomalisinin ayr1-
mini yapmak da zor olabilir. Kateter anjiyografi; kardiyak
anatomiyi, vaskiiler yapilarla iliskisini ve tedavi secenekle-
rini belirlemede altin standarttir. Gegmiste de KAA ano-
malilerini saptamak i¢in 6nemli bir role sahip olmustur.
Fakat sedasyona ihtiya¢ duyulmasi, olduk¢a invaziv olma-
s1 ve iyonize radyasyon icermesi bakimindan ¢ok tercih
edilmemektedir (12). BT anjiyografi ise ana vaskiiler ya-
pilar ile konjenital anomalilerin morfolojisinin saptanma-
sinda ve komgu organlarla iliskilerinin ortaya konulma-
sinda diger yontemlere gore tistiindiir (16). Ayrica arkus
aortae patolojilerinde, kateter anjiyografiye gore daha az
invaziv ve daha kullanigh bir tekniktir (15). Havayollar:
ve akcigerleri es zamanli degerlendirebilmesi de bir diger
avantajidir. Ancak BT, radyasyon dozunda birikime sebep
olabilecegi i¢in uzun dénemli takip metodu olarak kulla-
nilmamalidir.

DiGeorge sendromlu tip B kesintili arkus aortasi olan
¢ogu hastada akciger, arcus aorta tizerine superpoze oldu-
gu icin ekokardiyografi araciligiyla goriintiileme yapmak
zor olabilir. Bu nedenle operasyon oncesi planlamada, al-
ternatif olarak BT anjiyografi veya MRTa ihtiya¢ duyulur.

Infant ve ¢cocuklarda, arcus aorta ve intrakardiyak anato-
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minin degerlendirilmesinde en iyi teknik ekokardiyogra-
fidir. Daha biiyiik ¢ocuklarda ve adolesanlarda en ideal
yontem ise BT anjiyografi veya kardiyak MRIdir (17).

Nadir goriilen bir anomali olan kesintili arkus aorta olgu-
larinda cerrahi tedavi gii¢ olmakla birlikte hayat kurtarici
oldugu i¢in, bunun zamaninda uygulanabilmesi agisindan
hastaligin erken taninmasi 6nemlidir. Radyolojik goriin-
tilleme yontemlerinin de buna olanak saglamasi sebebiyle,

vakamizda 6nemi 6zellikle vurgulanmustr.

Resim 1. Aksiyel (a, b), sagittal (c) ve koronal (d) BT ke-
sitleri. ASD: atriyal septal defekt, VSD: ventrikiiler septal
defekt, PDA: patent ductus arteriosus.

Resim 2. 3 boyutlu volume rendered gériintiilerde (a, b)

aorta ascendens (AA) ile aorta descendens (AD) arasin-
da kesinti izlenmektedir. Aorta descendens PDA ile dolus
gostermekte olup, a. subclavia sinistra (ASS) ¢ikmaktadir.
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