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Öz
Kesintili arkus aorta nadir rastlanan, fatal seyirli konjenital kardiyak bir anomali olup, aorta ascendens ile aorta descendens arasındaki bir 
segmentte atrezinin olması şeklinde tanımlanır ve %98 oranında diğer kardiovasküler anomalilerle birlikte bulunur. Üç tipi mevcuttur. Tip A’ 
da kesinti, a. subclavia sinistra’nın distalindedir. Tip B’de, a. carotis communis sinistra ile a. subclavia sinistra, tip C’de, a. carotis communis 
sinistra ile a. carotis communis dextra arasındadır. Selçuk Üniversitesi pediatrik kardiyoloji kliniğine başvuran postnatal 5. gününde bir erkek 
bebeğin çekilen ekokardiyografisinde; truncus brachiocephalicus’un distalinden itibaren tip B kesintili arkus aorta, ventriküler septal defekt, 
biküspit aorta, patent ductus arteriosus, atrial septal defekt, annulus aorticus hipoplazisi tespit edildi. Bilgisayarlı tomografi anjiyografisinde 
ise, a. carotis communis sinistra ile a. subclavia sinistra arasında bağlantı olmadığı görüldü. Bu vakada, arcus aorta anomalisi ve eşlik eden 
diğer kardiovasküler anomalilerin erken tanı ve tedavisinde radyolojik görüntüleme yöntemlerinin önemi vurgulanmaktadır.

Anahtar Kelimeler: Kesintili arkus aorta, tip B, BT anjiyografi, varyasyon

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 Selçuk 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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OLGU SUNUMU Genel Tıp Dergisi

Giriş	

Arcus aortae, manubrium sterni’nin sağ yarısının arkasın-
da, angulus sterni ve sağda 2. sternokostal eklem seviye-
sinde, aorta ascendens’in devamı olarak başlar. Arkaya ve 
sola doğru kavisli bir şekilde uzanıp, trachea’yı sol tarafın-
dan çaprazlayarak 4. torakal vertebranın alt kenarı hiza-
sında ve sol tarafında sonlanır. Bu noktadan sonra aorta 
descendens adını alır. En üst kısmı, angulus sterni’den 2-3 
cm aşağıdadır. Arcus aortae’nın sağdan sola sırasıyla trun-
cus brachiocephalicus, a. carotis communis sinistra ve a. 

subclavia sinistra olmak üzere üç dalı vardır (1, 2). 

Kesintili arkus aorta (KAA), aorta ascendens ile aorta des-
cendens arasında bağlantının olmaması şeklinde tanım-
lanır. Nadir görülen bir anomalidir ve oldukça fatal seyir-
lidir. Kesintinin brakiosefalik arterlere göre konumu baz 
alınarak sınıflandırma yapılmaktadır. Buna göre; tip A, B, 
C olmak üzere üç tipi tanımlanmıştır. Kesinti, a. subclavia 
sinistra’nın distalinde ise tip A, a. carotis communis sinist-
ra ile a. subclavia sinistra arasında ise tip B ve a. carotis 
communis sinistra ile a. carotis communis dextra arasında 
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(a. carotis communis sinistra ile truncus brachiocephali-
cus arasında) ise de tip C’dir. Bu üç tip de kendi aralarında 
alt gruplara ayrılmaktadır; Tip 1’de a. subclavia normaldir. 
Tip 2’de aberan a. subclavia mevcuttur. Tip 3’te ductus ar-
teriosus yolu ile aynı taraf a. pulmonalis’ten ayrılan izo-
le a. subclavia vardır (3). Kesintili arkus aorta anomalisi; 
tüm konjenital kalp hastalıklarının yaklaşık olarak % 1’ini 
oluşturur (4).

Olgu Sunumu

Dispne ve üfürüm şikayetiyle hastanemize getirilen ve 
postnatal 5. gününde olan erkek bebek hastanın BT an-
jiografi görüntüleri incelendi. Hastanın ekokardiyogra-
fisinde, arcus aortae’nın, truncus brachiocephalicus’un 
distalinden itibaren kesintili olduğu gözlendi. Beraberin-
de perimembranöz inlet ventriküler septal defekt (VSD), 
sekundum atrial septal defekt (ASD), patent ductus arte-
riosus (PDA), biküspit aorta, aortik annulus hipoplazisi 
tespit edildi. BT anjiyografisinde ise, a. carotis communis 
sinistra ile a. subclavia sinistra arasında kesinti bulundu-
ğu, distal kısmının kanlanmasının ise duktus üzerinden 
sağlandığı görüldü. Mevcut bilgiler eşliğinde vakada tip B 
kesintili arkus aorta olduğu saptandı. 

Tartışma

 Kesintili arkus aorta anomalisinde aydınlatılmış kesin bir 
etyolojik faktör yoktur fakat; genetik etyoloji, embriyonik 
hayatta 4. aortik ark boyunca bozulmuş hemodinami (kan 
akışında azalma) ve teratojenik maruziyet gibi sorunların, 
hastalığın oluşumunda rol oynayabileceği düşünülmekte-
dir (5). Van Praagh’ın 165 hasta ile yaptığı çalışmada; ol-
guların, % 43’ü tip A, % 53’ü tip B ve % 4’ü tip C olarak 
tanımlanmıştır (6). Schreiber’in 95 hasta ile yaptığı çalış-
masında ise %13 tip A, % 84 tip B, %3 tip C kesintili arkus 
aorta tespit edilmiştir (7). Mevcut bilgiler ışığında bu üç 
tip arasında en sık görülenin tip B olduğu bildirilmiştir. 
Bu vakada da literatürde en sık rastlanan tip olan tip B 
KAA tespit edilmiştir.

KAA hastalarında semptomlar genellikle ağırdır ve çok er-
ken ortaya çıkar. Solunum sıkıntısı, takipne, siyanoz, kalp 
yetmezliğine ait bulgular çoğu hastada mevcuttur. Ayrıca 
hastalığın tiplerine göre kollarla bacaklar veya sağ kol ile 
diğer ekstremiteler arasında basınç farkı bulunabilir. Lite-
ratürde çok nadiren de olsa erişkin yaşa kadar semptom 
vermeden gelmiş ve tesadüfen saptanmış KAA’lar da mev-

cuttur (8,9). Bebeklerin % 80’inin hayatın 8. ayından önce 
kaybedildiği ve tedavi alamamış hastalarda ise ölümün or-
talama 4-10 gün içerisinde olduğu bildirilmiştir (10,11). 
Ölümlere; soldan sağa olan şantın artması, ventriküler 
yetmezlik ve ductus arteriosus’un kapanması sebep ol-
maktadır (12,13). Bu nedenle yenidoğan döneminde tanı 
konulmasıyla birlikte acil cerrahi müdahale gerekir (14). 

KAA anomalisi, % 98 oranla diğer kardiyovasküler ano-
maliler ile beraber olup, tip B KAA’ya genellikle, ventrikü-
ler septal defekt (VSD) ve patent ductus arteriosus (PDA) 
eşlik eder (15). Literatürde vakaların çok azında ek kardi-
yak anomali saptanmamıştır. Dische ve arkadaşları yap-
tıkları çalışmaya göre; böyle izole olgularda, yaşam süresi-
nin daha uzun olduğunu ileri sürmüşlerdir (13).  

KAA anomalisinden şüphelenilen hastaların değerlendi-
rilmesinde, birçok görüntüleme yöntemi tanımlanmıştır. 
Ekokardiyografi, konjenital kalp hastalıklarının tanısın-
da primer görüntüleme yöntemi olarak kullanılmaktadır. 
Taşınabilir olması ve iyonize radyasyon içermemesi avan-
tajlarındandır. Ancak bazen aorta ve büyük damarların 
görüntülenmesinde yetersiz kalabilir (12). EKO ile aorta 
koarktasyonu ve kesintili arkus aorta anomalisinin ayrı-
mını yapmak da zor olabilir. Kateter anjiyografi; kardiyak 
anatomiyi, vasküler yapılarla ilişkisini ve tedavi seçenekle-
rini belirlemede altın standarttır. Geçmişte de KAA ano-
malilerini saptamak için önemli bir role sahip olmuştur. 
Fakat sedasyona ihtiyaç duyulması, oldukça invaziv olma-
sı ve iyonize radyasyon içermesi bakımından çok tercih 
edilmemektedir (12).   BT anjiyografi ise ana vasküler ya-
pılar ile konjenital anomalilerin morfolojisinin saptanma-
sında ve komşu organlarla ilişkilerinin ortaya konulma-
sında diğer yöntemlere göre üstündür (16). Ayrıca arkus 
aortae patolojilerinde, kateter anjiyografiye göre daha az 
invaziv ve daha kullanışlı bir tekniktir (15). Havayolları 
ve akciğerleri eş zamanlı değerlendirebilmesi de bir diğer 
avantajıdır. Ancak BT, radyasyon dozunda birikime sebep 
olabileceği için uzun dönemli takip metodu olarak kulla-
nılmamalıdır.

DiGeorge sendromlu tip B kesintili arkus aortası olan 
çoğu hastada akciğer, arcus aorta üzerine superpoze oldu-
ğu için ekokardiyografi aracılığıyla görüntüleme yapmak 
zor olabilir. Bu nedenle operasyon öncesi planlamada, al-
ternatif olarak BT anjiyografi veya MRI’a ihtiyaç duyulur.

İnfant ve çocuklarda, arcus aorta ve intrakardiyak anato-
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minin değerlendirilmesinde en iyi teknik ekokardiyogra-
fidir. Daha büyük çocuklarda ve adolesanlarda en ideal 
yöntem ise BT anjiyografi veya kardiyak MRI’dır (17).

Nadir görülen bir anomali olan kesintili arkus aorta olgu-
larında cerrahi tedavi güç olmakla birlikte hayat kurtarıcı 
olduğu için, bunun zamanında uygulanabilmesi açısından 
hastalığın erken tanınması önemlidir. Radyolojik görün-
tüleme yöntemlerinin de buna olanak sağlaması sebebiyle, 
vakamızda önemi özellikle vurgulanmıştır.

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

Resim 2. 3 boyutlu volume rendered görüntülerde (a, b) 
aorta ascendens (AA) ile aorta descendens (AD) arasın-
da kesinti izlenmektedir. Aorta descendens PDA ile doluş 
göstermekte olup, a. subclavia sinistra (ASS) çıkmaktadır.  
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