
87

Özgün Araştırma / Research Articleİzmir Dr. Behçet Uz Çocuk Hast. Dergisi 2019;9(2):87-92

doi:10.5222/buchd.2019.90217

ÖZ

Amaç: Bu çalışmada, çocukluk çağında çeşitli nedenlerle kalp kateterizasyonu ve anjiyografi uygulanan 
hastalarda aortik ark anomalilerinin prevalansının saptanması amaçlanmıştır.
Yöntem: Tanısal veya girişimsel kardiyak kateterizasyon ve anjiyokardiyografi uygulanan 1928 hasta ret-
rospektif olarak değerlendirildi ve bu hastaların 198’inde aortik ark anomalisi saptanarak çalışmaya 
alındı. Tanı‚ transtorasik ekokardiyografi ve anjiyografi ile konuldu.
Bulgular: Aortik ark anomalisi saptanan 198 hastanın (89’u kız, 109’u erkek) yaşları 1 gün ile 192 ay ara-
sında (ortalama 37,7±42,8 ay) olup, bu süre boyunca kalp kateterizasyonu uygulanan 1928 hastanın 
%10,3’ünü oluşturuyordu. Bu hastaların %36,9’unda Fallot tetralojisi, %23,8’inde ventriküler septal defekt, 
%12,2’sinde çift çıkımlı sağ ventrikül, %6,6’sında büyük arterlerin transpozisyonu ve %20,5’inde diğer 
anomaliler bulunmaktaydı. En önemli semptom ve bulgular; siyanoz, üfürüm duyulması, hışıltı ve yinele-
yen akciğer enfeksiyonu idi. En sık saptanan fizik inceleme bulgusu ise üfürümdü. En sık görülen arkus 
aorta anomalileri %61,1 oranında sağ aortik ark ve %23,2 oranında normal sol aort arkı ve varyasyonla-
rıydı. 
Sonuç: Aortik ark anomalilerinin prevalansı, cinsiyete ve eşlik eden doğumsal kalp hastalıklarına bağlı 
olarak değişiklik göstermektedir.

Anahtar kelimeler: Aortik ark anomalileri, vasküler ring, konjenital kalp hastalıkları

ABSTRACT

Objective: We aimed to determine the prevalence of aortic arch anomalies in children who underwent 
cardiac catheterization and angiography for various indications.
Method: A total of 1928 patients who underwent diagnostic or interventional cardiac catheterization and 
angiocardiography were retrospectively evaluated and aortic arch anomalies were detected in 198 pati-
ents, and included in our study. Diagnosis was established by transthoracic echocardiography and angiog-
raphy.
Results: Of 1928 patients who underwent diagnostic or interventional cardiac catheterization, 198 (89 
female, and 109 male; 10.3%) had aortic arch anomalies. Ages of 198 patients (10.3%) with aortic arch 
anomalies ranged from one day to 192 months (mean 37.7±42.8 months). Of these patients, 36.9% had 
tetralogy of Fallot, 23.8% had ventricular septal defect, 12.2% had double- outlet right ventricle, 6.6% had 
transposition of the great arteries, and 20.5% had other anomalies. The most important symptoms and 
signs were cyanosis, murmur, wheezing, and recurrent lung infections. On physical examination, the most 
common sign was murmur (95.5%). The most frequently detected aortic arch anomaly was the right aor-
tic arch (61.1%) followed by the normal left aortic arch and its variations (23.2%).
Conclusion: The prevalence of aortic arch anomalies varies depending on gender and accompanying con-
genital heart disorders.

Keywords: Aortic arch anomalies, vascular ring, congenital heart disease
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GİRİŞ

Aortik ark anomalileri, embriyonik faringeal ark 
sisteminin bir veya daha fazla bileşeninin anormal 
gelişiminden kaynaklanan patolojilerdir (1-3). Aort ark 
sisteminin bileşenlerinin kaybolma ve kalıcı olma 
mekanizmaları tam olarak bilinmemesine rağmen, 
olasılıkla nöral yarık hücrelerinin faringeal arklara 
göçü en önemli rolü oynamaktadır (4). 

Aort arkı ve pulmoner arterin doğumsal anomali-
leri, doğumsal kalp hastalıkları (DKH)’nın %1’ini oluş-
tururlar ve henüz tanımlanmamış hipotetik sorunlar-
dan yaşamı tehdit eden hava yolu obstrüksiyonlarına 
kadar değişen farklı gruplardan oluşurlar (5). Bu ano-
maliler asemptomatik olabileceği gibi stridor, dispne, 
yineleyen pnömoni gibi solunum sistemi bulguların-
dan beslenme güçlüğü gibi sindirim sistemi sorunla-
rına ya da akut, yaşamı tehdit eden olaylara kadar 
varan değişik semptomlara neden olabilmektedir (6). 
Bu çalışmada, çocukluk çağında çeşitli nedenlerle 
kalp kateterizasyonu ve anjiyografi uygulanan hasta-
larda aortik ark anomalilerinin sıklığı, klinik ve 
demografik özellikleri ile birlikte bulunan kalp ano-
malilerinin değerlendirilmesi amaçlanmıştır.

GEREÇ ve YÖNTEM

Bu çalışma, Dr. Sami Ulus Kadın Doğum, Çocuk 
Sağlığı ve Hastalıkları Eğitim Araştırma Hastanesi 
Pediatrik Kardiyoloji Kliniğinde yapıldı. Çalışma, has-
tanemiz Etik Kurulu tarafından onaylandı.

Bu retrospektif çalışmaya, altı yıllık bir süre içinde 
tanısal veya girişimsel kardiyak kateterizasyon ve 
anjiyokardiyografi uygulanan 1928 hasta dahil edildi 
ve 198 hastada aortik ark anomalisi saptandı. 

Standart bir form oluşturularak, hastaların demog-
rafik özellikleri, yakınmaları ve fizik muayene bulgu-
ları ile telekardiyografi, elektrokardiyografi, iki boyut-
lu ve renkli Doppler ekokardiyografi ve anjiyokardi-
yografi bulguları kaydedildi. Bulgular, en az üç pedi-
atrik kardiyoloji ve bir kalp damar cerrahisi uzmanın-
dan oluşan konsey tarafından değerlendirilmiş, aortik 
ark anomalileri ile eşlik eden DKH’ları tanımlanmış ve 
tanı ve tedavi planları yapılmıştır. Tanısal veya giri-
şimsel amaçlı kalp kateterizasyonu ve anjiyografi 

sonucu saptanan kardiyak defektler, Clark sınıflama-
sında olduğu gibi patogenezlerine göre sınıflandırıldı 
(7,8). Arkus aorta anomalisi bulunan hastalar ise litera-
türde tanımlandığı gibi anatomik olarak sınıflandırıldı 
(4). 

İstatistiksel Analiz
İstatistiksel analizler SPSS for Windows 16.0 paket 

programı (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) kullanılarak 
yapıldı. Değişkenlere ilişkin genel bilgiler için tanım-
layıcı istatistikler ve frekans dağılımları hesaplandı. 
Tanımlayıcı istatistikler yaş için ortalama ± standart 
sapma şeklinde, nominal değişkenler içinse gözlem 
sayısı (n) ve yüzde (%) olarak belirtildi.

BULGULAR
 
Çalışma periyodunda tanı alan 198 arkus aorta 

anomalili olgu bu süre boyunca kalp kateterizasyonu 
uygulanan 1928 hastanın % 10,3’ünü oluşturuyordu. 
Çalışmaya alınan hastaların yaş ortalaması 37,7±42,8 
ay idi. İzole ark anomalisi saptanan olgularımızın yaş 
ortalaması ise 56,6±53,0 ay idi. Hastaların %44,9’u 
kız, %55,1’i erkekti. 

Yakınmaların başlama zamanı en sık 1-5 yaş ara-
sında (%38,4) olup, hastaların %32,8’i 1 ay-1 yaş arası 
idi. En sık rastlanan başvuru yakınmaları morarma ve 
üfürüm duyulması (sırası ile %61,6 ve %20,7) idi. 
Solunum sistemi semptomlarıyla başvuran hastaları-
mızda %24 oranında aberran sağ subklavian arter 
(ASSA) ve sağ arkus aorta, %16 oranında da bikarotid 
trunk ile çift arkus aorta saptandı.

En sık saptanan fizik inceleme bulgusu %95,5 ora-
nında üfürümdü. Üfürümü saptanan 189 olgunun 
59’unda siyanoz, 49’unda siyanoz ve çomak parmak, 
üçünde yalnızca çomak parmak ve birinde de tril 
mevcuttu. Sekiz hastada (%4) atipik yüz görünümü 
saptanmış olup, iki olgu Down sendromu, birer olgu 
da Charge sendromu, Ritscher-Schinzel sendromu, 
Noonan sendromu tanısı aldı.

En sık görülen arkus aorta anomalileri %61,1 ora-
nında sağ aortik ark ve %23,2 oranında normal sol 
aort arkı ve varyasyonlarıydı. Yedi olguda (%50) sağ 
aort arkı ile sol desendan aorta ve duktus arteriyo-
zus, beş olguda (%35,7) çift arkus aorta ve iki olguda 
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da (%14,3) pulmoner arter slingi saptandı. 
Normal sol aort arkı ve varyasyonlarını içeren 

minör ark anomalilerinin %89,1’ini trunkus brakiyo-
sefalikus kommunis, %10,9’unu da sol vertebral arte-
rin arkus aortadan çıkması oluşturuyordu. Aberran 
sağ subklaviyan arter, tüm olguların %7,6’sını oluştu-
ruyordu. Aortik ark anomalilerinin dağılımı Tablo 
1’de görülmektedir. 

Sağ desendan aorta ile sol aortik ark ve sağ duk-
tusa sahip hasta saptanmadı. Sağ aortik arka sahip 
121 olgunun, 112 (%92,6)’sini ayna görünümü dal-
lanması olan sağ aortik ark, yedisini (%5,8) sağ aort 
arkı ile sol desendan aorta ve duktus arteriyozus, 
birini (%0,8) sağ aort arkı ile retroözefageal sol subk-
laviyan arter birlikteliği ve birini de (%0,8) sağ arkla 
birlikte aberran sağ subklaviyan arter oluşturuyordu. 
Sağ aort arkı; Fallot tetralojisi (FT) (%48,7), ventrikü-
ler septal defekt (VSD) (%18,2), çift çıkımlı sağ vent-
rikül (ÇÇSV) (%17,4) ve büyük arter transpozisyonu 
(BAT) (%8,3) ile birliktelik göstermekte idi. 

Servikal aort arkı bulunan hastamızın anjiyografi-
sinde aynı zamanda aberran sol brakiosefalik arter ve 
asendan aortadan çıkan sol karotid arter anomalisi 
de saptandı, ek konjenital kalp hastalığı yoktu. 

Çift arkus aortası bulunan beş olgunun üçünde 

(%60) sağ ark, birinde (%20) sol ark patent iken, bir 
olguda (%20) ise her iki ark da dominanttı. 

Kesintili aortik arkı bulunan hastalarımızın ikisin-
de (%66,7) tip A, birinde (%33,7) ise tip C kesinti 
saptanırken, tip B kesintiye sahip olgumuz yoktu. 

Çıkan aortadan bir pulmoner arter dalının köken 
alması nadir bir anomali olup, olgularımızın ikisinde 
(%1) saptandı. Bunlardan birinde sağ pulmoner arter, 
diğerinde ise sol pulmoner arter dalının aortadan 
köken aldığı ve her iki olguda da VSD’nin bulunduğu 
gözlendi. Çalışmamızda, iki olguda (%1) sol pulmoner 
arterin sağ pulmoner arterden çıktığı gözlendi. Eşlik 
eden DKH’a ve diğer konjenital anomalilere ise rast-
lanmadı. İki olguda aberran brakiyosefalik arter ano-
malisi ve bir olguda da inen aorta seyir anomalisi 
gözlendi.

TARTIŞMA

Aortik arkın gelişimsel anomalileri trakea ve/veya 
özefagusa bası yapmadıkları sürece klinik olarak 
büyük bir önem taşımamakta, sıklıkla da başka 
doğumsal kalp hastalıkları için araştırılan olgularda 
rastlantısal olarak fark edilmektedir (9). Gerlis ve ark. 
(10) 5000 olguluk bir otopsi serisinde, 10 olguda ark 

Tablo 1. Aortik ark anomalilerinin dağılımı.

Aort ark anomalisi

A.	 Normal sol aort arkı ve varyasyonları

B.	 Anormal sol aort arkı

C.	 Sağ aort arkı

D.	 Servikal aort arkı
E.	 Çift aort arkı
F.	 Kalıcı beşinci aort arkı 
G.	 Kesintili aortik ark

H.	 Aortik ark sisteminin diğer anomalileri

Alt grup

Trunkus brakiyosefalikus kommunis
Sol vertebral arterin arkus aortadan çıkması 
Retroözefageal sağ subklaviyan arter ile birlikte sol aort arkı
Sağ desendan aorta ile sol aortik ark ve sağ duktus
Ayna görünümlü dallanması olan sağ aortik ark
Sağ aort arkı ile kommerellin retroözefageal divertikülü
Sağ aort arkı ile retroözefageal sol subklaviyan arter
Sağ aort arkı ile sol desendan aorta ve duktus arteriyozus
Retroözefageal innominate arter ile sağ aort arkı
Sağ aort arkı ile birlikte karşı taraftaki arka ait damarların izolasyonu
Sağ aort arkı ile aberran sağ subklaviyan arter

Tip A
Tip B
Tip C
Asendan aortadan pulmoner arterin çıkış anomalisi
Sol pulmoner arterin sağ pulmoner arterden çıkış anomalisi
Trakeanın innominate arter kompresyonu
Aberran brakiyosefalik arter anomalisi
İnen aorta seyir anomalisi

n

41
5

15
0

112
0
1
7
0
0
1
1
5
0
2
0
1
2
2
0
2
1

%

20,7
2,5
7,6
0

56,5
0

0,5
3,6
0
0

0,5
0,5
2,6
0
1
0

0,5
1
1
0
1

0,5
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anomalisi saptamışlardır. Ark anomalilerinin insidan-
sı; çalışmanın yapıldığı popülasyona ait yaş grubuna, 
genetik faktörlere, eşlik eden DKH’larına, semptoma-
tik olup olmadığına ve tanının klinik, ekokardiyogra-
fik, anjiyografik, cerrahi ya da postmortem inceleme-
lerden hangisi ile konulduğuna göre değişiklik göste-
rir. Çalışmamızda, yaklaşık 6,5 yıllık bir süre içinde 
kalp kateterizasyonu ve anjiyografi uygulanan 1928 
olgunun 198’inde (%10,3) arkus aorta anomalisi sap-
tandı. 

Solunum sistemi semptomları ile başvuran 25 
hastanın yedisinde (%28) vasküler ring oluşturan 
(dördünde çift arkus aorta, ikisinde pulmoner arter 
slingi, birinde de sağ aort arkı ile sol desendan aorta 
ve duktus arteriyozus) ark anomalileri saptandı. Ayna 
görünümlü sağ aortik ark ve bikarotid trunk solunum 
sistemi bulgularına yol açmayan lezyonlar olup, ASSA 
ise nadiren sözü edilen semptomları yaratabilmekte-
dir (4). Bu nedenle izole ASSA’li iki olguda kronik öksü-
rüğe, bir olguda ise yineleyen akciğer enfeksiyonuna 
rastlanması ilginç bulundu. Erken sütçocukluğu döne-
minde başlayan inspiratuvar stridor, ekspiratuvar 
wheezing (hışıltı), boğuk öksürük ya da yineleyen 
akciğer enfeksiyonu gibi yakınmaları olan hastalarda 
vasküler ring ayırıcı tanıda unutulmamalıdır. 

Arkus aorta anomalisine en sık eşlik eden konjeni-
tal kalp hastalıkları, görülme oranlarına göre sırası ile 
%36,9 (73 olgu) ile FT, %27,3 (54 olgu) ile VSD ve 
%12,2 (24 olgu) ile ÇÇSV’dir. Çalışmamızda, FT’ne 
fazlaca rastlanmasının nedeni çalışma grubumuzda 
sağ arkın sık görülmesi ve bu anomalinin de literatür 
ile uyumlu olarak FT’ne sıklıkla eşlik etmesidir (11).

Arkus aorta anomalisi tanısı alan 198 hastanın 
46’sında (%23,2) normal sol aort arkı ve varyasyonla-
rı, 15’inde (%7,6) anormal sol aort arkı, 121’inde 
(%61,1) sağ aort arkı, beşinde (%2,6) çift aortik ark, 
üçünde (%1,5) kesintili aortik ark, birinde (%0,5) ser-
vikal aort arkı ve yedisinde (%3,5) aortik ark sistemi-
nin diğer anomalileri saptanmıştır (Tablo 1). En sık 
saptanan ark anomalisi ayna görünümlü dallanması 
olan sağ aort ark (%56,5)’tır ve bu da çeşitli neden-
lerle kalp kateterizasyonu uygulanan hastalar söz 
konusu olduğu için literatür ile uyumludur (4). 

Vasküler halka, trakea ve özefagusun vasküler 
yapılar tarafından tamamen çevrelenmesiyle oluşan 

bir aortik ark anomalisidir. Turner ve ark.’nın (12) yap-
tığı bir çalışmada, vasküler ringi bulunan 24 olgunun 
sekizinde sağ aortik ark ile kalıcı sol ligament, doku-
zunda çift aortik ark, üçünde pulmoner arter slingi, 
üçünde ASSA ve birinde de sağ aortik ark ile aberran 
sol subklaviyan arter birlikteliği saptanmıştır. Bakker 
ve ark.’nın (13) yaptığı başka bir çalışmada ise, vaskü-
ler ring tanısı alan 38 olgunun yedisinde (%18) çift 
aort arkı, dördünde (%11) sağ aort arkı ve sol liga-
ment, sekizinde (% 21) Kommerell’in retroözefageal 
divertikülü, 15’inde (%39) ASSA ve dördünde (%11) 
de pulmoner sling saptanmıştır. Çalışmamızda ise, 
yedi olguda (%50) sağ aort arkı ile sol desendan 
aorta ve sol duktus (ligamentum) arteriyozus, beş 
olguda (%35,7) çift aort arkı ve iki olguda (%14,3) da 
pulmoner arter slingi saptanmıştır. 

Retroözofageal sağ subklaviyan arterle birlikte sol 
aort arkı (aberran sağ subklaviyan arter, ASSA), önem 
taşıyan ark anomalilerinin en sık görülenidir ve geniş 
bir otopsi serisinde genel popülasyonun %0,5’inde 
gösterilmiştir. Konjenital kalp hastalığına sahip Down 
sendromlu fetuslardaki insidansı ise %23.6’dır (14). 
Serimizde, ASSA tüm ark anomalilerinin %7,6’sını 
oluşturuyordu. Ayrıca Down sendromlu iki olgumu-
zun birinde de bu ark anomalisi vardı. Aberran sağ 
subklaviyan arter, asemptomatik olmasına rağmen, 
olgularımızın %26,7’sinde yineleyen akciğer enfeksi-
yonu, %13,3’ünde de kronik öksürük yakınması vardı. 
Fallot tetralojili hastalarda sağ aortik ark insidansı 
%13 ile %34 arasında değişmektedir (15). Trunkus 
arteriyozusta ise sağ ark olasılığı daha da fazladır. 
Anjiyografi yapılan FT’li olgularda en sık görülen ark 
anomalisi, %80,9 oranında rastlanan sağ aort arkı idi. 
Benzer şekilde, trunkus arteriyozusu olan üç olgunun 
ikisinde (%60) ve BAT saptanan 13 olgunun 10 
(%76,9)’unda da sağ arkus aorta gözlendi.

Philadelphia Çocuk Hastanesinde yapılan bir çalış-
mada, ark anomalisi bulunan olguların %47’sinde 
ayna hayali sağ aortik ark saptanmış olup, önemli ark 
anomalierinin en sık görüleni olduğu bildirilmiştir. 
Kateterizasyon uygulanan hastalarda bu anomaliye 
sık rastlanmasının nedeni, hemen daima FT’nin trun-
kus arteriyozus kommunis gibi konotrunkal anomali-
lerle birliktelik göstermesidir. Çalışmamızda da en sık 
görülen ark anomalisi ayna hayali görünümlü dallan-
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ması olan sağ aortik ark (%56,5) idi. Sağ aort arkı 
bulunan olgularda da en sık bu tip dallanma görülü-
yordu (%92,6). Ayna hayali görünümlü dallanması 
olan sağ aortik arka sahip 112 olgunun 53’üne 
(%47,3) FT, 21’ine (%18,8) VSD, dokuzuna (%8) BAT 
eşlik etmekteydi. Sağ arkın bu tipinde, arkın kendisi-
ne ait semptom bulunmamaktadır (4,16). Olgularımızda 
da morarma, üfürüm, çabuk yorulma, hışıltı, göğüs 
ağrısı, solunum sıkıntısı, yineleyen akciğer enfeksiyo-
nu gibi birlikte bulunan DKH’na ait semptom ve bul-
gular gözlendi.

Aynı çalışmada kalp kateterizasyonu uygulanan 
3427 hastanın 111’inde sağ aortik ark, bunların da 
10’unda retroözefageal divertikülle birlikte sağ aort 
arkı görülürken, beşinde sağ aort arkıyla sol desen-
dan aorta görüldüğü bildirilmiştir (4). İncelediğimiz 
olgularda sağ aortik arkı olan 121 hastanın yedisinde 
sağ aort arkı ile sol desendan aorta ve duktus arteri-
yozus gözlenmiş olup, sağ arkla birlikte retroözefage-
al divertiküle rastlanmamıştır. Sağ arkus aorta ve sol 
inen aortanın yarattığı ring genellikle gevşek olmakla 
birlikte, hışıltı yakınması ile başvuran bir olgumuzda 
da gözlendiği gibi semptomatik de olabilirler. Aynı 
anomalinin gözlendiği diğer altı hastada ise eşlik 
eden DKH’larına bağlı olarak morarma yakınması 
vardı. Sağ arkı ve sol desendan aortası bulunan olgu-
larımızın hepsinde konotrunkal kalp defekti (beş 
olguda FT, birer olguda da ÇÇSV ve BAT) saptandı.

Servikal aort arkı, arkın klavikulaların daha yukarı-
sında olduğu nadir bir anomalidir. Bu anomalinin iki 
alt grubu vardır; olguların büyük bir kısmını oluştu-
ran birinci grupta genellikle sağ aort arkı bulunmak-
tadır (4). Yineleyen akciğer enfeksiyonu ile başvuran 
bir olgumuzda, servikal sağ ark bulunuyordu. Ayrıca 
aberran sol brakiyosefalik arterinin olduğu ve sol 
karotid arterin de çıkan aortadan köken aldığı gözlen-
di, birlikte bulunan konjenital kalp hastalığı ise 
yoktu. 

Çift aortik arkta, genellikle arklardan birisi diğe-
rinden geniş olmasına rağmen, her iki ark da patent 
olabilir (17). Olguların %70’inde sağ ark daha geniş 
olup, bu çift aort arkının en sık görülen formudur. 
Cerrahi gerektiren vasküler ringlerin önemli bir kıs-
mını da bu patoloji oluşturmaktadır (4). Her iki ark da 
açık olabildiği gibi, arkların biri, genellikle de solda 

olanı atrezik olabilir (17). Nadiren DKH’la beraber olan 
çift arkus aortada FT en sık görülen ek kardiyovaskü-
ler anomalidir (18). Olgularımızdan çift arkus aortası 
bulunan beşinin üçünde (%60) sağ ark, birinde (%20) 
sol ark patent iken, birinde (%20) ise her iki ark da 
dominanttı. Hastaların ikisinde (%40) VSD, birinde 
(%20) aort koarktasyonu bulunurken, iki (%40) olgu-
da ise çift ark izole anomali olarak görülmüştür. 

Sonuç olarak, aortik ark anomalilerinin prevalan-
sı, popülasyona ve eşlik eden DKH’lıklarına bağlı ola-
rak değişiklik göstermektedir.
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