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Kardiyak Kateterizasyon Yapilan Cocuklarda Aortik
Ark Anomalilerinin Sikligi: Tek Merkez Deneyimi

The Prevalence of Aortic Arch Anomalies in
Children Who Underwent Cardiac Catheterization:
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Amag: Bu ¢alismada, ¢ocukluk ¢caginda cesitli nedenlerle kalp kateterizasyonu ve anjiyografi uygulanan
hastalarda aortik ark anomalilerinin prevalansinin saptanmasi amaglanmustir.

Yéntem: Tanisal veya girisimsel kardiyak kateterizasyon ve anjiyokardiyografi uygulanan 1928 hasta ret-
rospektif olarak degerlendirildi ve bu hastalarin 198’inde aortik ark anomalisi saptanarak ¢alismaya
alind. Tani, transtorasik ekokardiyografi ve anjiyografi ile konuldu.

Bulgular: Aortik ark anomalisi saptanan 198 hastanin (89°u kiz, 109°u erkek) yaslari 1 giin ile 192 ay ara-
sinda (ortalama 37,7+42,8 ay) olup, bu siire boyunca kalp kateterizasyonu uygulanan 1928 hastanin
%10,3’lini olusturuyordu. Bu hastalarin %36,9’unda Fallot tetralojisi, %23,8’inde ventrikiiler septal defekt,
%12,2’sinde ¢ift ¢cikimli sag ventrikiil, %6,6’sinda biiyiik arterlerin transpozisyonu ve %20,5’inde diger
anomaliler bulunmaktaydi. En énemli semptom ve bulgular; siyanoz, ifiirim duyulmasi, hisilti ve yinele-
yen akciger enfeksiyonu idi. En sik saptanan fizik inceleme bulgusu ise fiiriimdi. En sik gérilen arkus
aorta anomalileri %61,1 oraninda sag aortik ark ve %23,2 oraninda normal sol aort arki ve varyasyonla-
riydi.

Sonug: Aortik ark anomalilerinin prevalansi, cinsiyete ve eslik eden dogumsal kalp hastaliklarina bagh
olarak degisiklik géstermektedir.

Anahtar kelimeler: Aortik ark anomalileri, vaskdiler ring, konjenital kalp hastaliklari
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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GiRiS

Aortik ark anomalileri, embriyonik faringeal ark
sisteminin bir veya daha fazla bileseninin anormal
gelisiminden kaynaklanan patolojilerdir 3. Aort ark
sisteminin bilesenlerinin kaybolma ve kalici olma
mekanizmalari tam olarak bilinmemesine ragmen,
olasilikla noéral yarik hicrelerinin faringeal arklara
gocl en 6nemli roli oynamaktadir @,

Aort arki ve pulmoner arterin dogumsal anomali-
leri, dogumsal kalp hastaliklari (DKH)'nin %1’ini olus-
tururlar ve heniiz tanimlanmamis hipotetik sorunlar-
dan yasami tehdit eden hava yolu obstriiksiyonlarina
kadar degisen farkh gruplardan olusurlar ®. Bu ano-
maliler asemptomatik olabilecegi gibi stridor, dispne,
yineleyen pnémoni gibi solunum sistemi bulgularin-
dan beslenme gigligi gibi sindirim sistemi sorunla-
rina ya da akut, yasami tehdit eden olaylara kadar
varan degisik semptomlara neden olabilmektedir ©.
Bu calismada, cocukluk caginda cesitli nedenlerle
kalp kateterizasyonu ve anjiyografi uygulanan hasta-
larda aortik ark anomalilerinin sikhgi, klinik ve
demografik 6zellikleri ile birlikte bulunan kalp ano-
malilerinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

GEREC ve YONTEM

Bu calisma, Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk
Saghg ve Hastaliklari Egitim Arastirma Hastanesi
Pediatrik Kardiyoloji Kliniginde yapildi. Calisma, has-
tanemiz Etik Kurulu tarafindan onaylandi.

Bu retrospektif calismaya, alti yillik bir stire icinde
tanisal veya girisimsel kardiyak kateterizasyon ve
anjiyokardiyografi uygulanan 1928 hasta dahil edildi
ve 198 hastada aortik ark anomalisi saptandi.

Standart bir form olusturularak, hastalarin demog-
rafik 6zellikleri, yakinmalari ve fizik muayene bulgu-
lariile telekardiyografi, elektrokardiyografi, iki boyut-
lu ve renkli Doppler ekokardiyografi ve anjiyokardi-
yografi bulgulari kaydedildi. Bulgular, en az Uc¢ pedi-
atrik kardiyoloji ve bir kalp damar cerrahisi uzmanin-
dan olusan konsey tarafindan degerlendirilmis, aortik
ark anomalileri ile eslik eden DKH’lari tanimlanmis ve
tani ve tedavi planlari yapilmistir. Tanisal veya giri-
simsel amaclh kalp kateterizasyonu ve anjiyografi
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sonucu saptanan kardiyak defektler, Clark siniflama-
sinda oldugu gibi patogenezlerine gore siniflandirildi
(78) Arkus aorta anomalisi bulunan hastalar ise litera-

tirde tanimlandigi gibi anatomik olarak siniflandirildi
(@

istatistiksel Analiz

istatistiksel analizler SPSS for Windows 16.0 paket
programi (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) kullanilarak
yapildi. Degiskenlere iliskin genel bilgiler i¢cin tanim-
layici istatistikler ve frekans dagilimlari hesaplandi.
Tanimlayici istatistikler yas i¢in ortalama * standart
sapma seklinde, nominal degiskenler icinse gozlem
sayisi (n) ve ylizde (%) olarak belirtildi.

BULGULAR

Calisma periyodunda tani alan 198 arkus aorta
anomalili olgu bu siire boyunca kalp kateterizasyonu
uygulanan 1928 hastanin % 10,3’Un0 olusturuyordu.
Calismaya alinan hastalarin yas ortalamasi 37,7+42,8
ay idi. izole ark anomalisi saptanan olgularimizin yas
ortalamasi ise 56,6+53,0 ay idi. Hastalarin %44,9'u
kiz, %55,1’i erkekti.

Yakinmalarin baslama zamani en sik 1-5 yas ara-
sinda (%38,4) olup, hastalarin %32,8’i 1 ay-1 yas arasi
idi. En sik rastlanan basvuru yakinmalari morarma ve
Gftrim duyulmasi (sirasi ile %61,6 ve %20,7) idi.
Solunum sistemi semptomlariyla bagvuran hastalari-
mizda %24 oraninda aberran sag subklavian arter
(ASSA) ve sag arkus aorta, %16 oraninda da bikarotid
trunk ile ¢ift arkus aorta saptandi.

En sik saptanan fizik inceleme bulgusu %95,5 ora-
ninda Uftirimdi. Uftirimi saptanan 189 olgunun
59’unda siyanoz, 49’unda siyanoz ve gomak parmak,
Gg¢lnde vyalnizca ¢comak parmak ve birinde de tril
mevcuttu. Sekiz hastada (%4) atipik ylz gorinim
saptanmis olup, iki olgu Down sendromu, birer olgu
da Charge sendromu, Ritscher-Schinzel sendromu,
Noonan sendromu tanisi aldi.

En sik gorilen arkus aorta anomalileri %61,1 ora-
ninda sag aortik ark ve %23,2 oraninda normal sol
aort arki ve varyasyonlariydi. Yedi olguda (%50) sag
aort arki ile sol desendan aorta ve duktus arteriyo-
zus, bes olguda (%35,7) cift arkus aorta ve iki olguda
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Tablo 1. Aortik ark anomalilerinin dagilimi.

Aort ark anomalisi Alt grup n %
A. Normal sol aort arki ve varyasyonlari Trunkus brakiyosefalikus kommunis 41 20,7
Sol vertebral arterin arkus aortadan ¢gikmasi 5 2,5
B. Anormal sol aort arki Retroozefageal sag subklaviyan arter ile birlikte sol aort arki 15 7,6
Sag desendan aorta ile sol aortik ark ve sag duktus 0 0
C. Sag aort arki Ayna goriinimli dallanmasi olan sag aortik ark 112 56,5
Sag aort arki ile kommerellin retrodzefageal divertikili 0 0
Sag aort arki ile retroozefageal sol subklaviyan arter 1 0,5
Sag aort arki ile sol desendan aorta ve duktus arteriyozus 7 3,6
Retroozefageal innominate arter ile sag aort arki 0 0
Sag aort arki ile birlikte karsi taraftaki arka ait damarlarin izolasyonu 0 0
Sag aort arki ile aberran sag subklaviyan arter 1 0,5
D. Servikal aort arki 1 0,5
E. Cift aort arki 5 2,6
F. Kalici besinci aort arki 0 0
G. Kesintili aortik ark Tip A 2 1
Tip B 0 0
Tip C 1 0,5
H. Aortik ark sisteminin diger anomalileri Asendan aortadan pulmoner arterin ¢ikis anomalisi 2 1
Sol pulmoner arterin sag pulmoner arterden ¢ikis anomalisi 2 1
Trakeanin innominate arter kompresyonu 0 0
Aberran brakiyosefalik arter anomalisi 2 1
inen aorta seyir anomalisi 1 0,5

da (%14,3) pulmoner arter slingi saptandi.

Normal sol aort arki ve varyasyonlarini iceren
minor ark anomalilerinin %89,1’ini trunkus brakiyo-
sefalikus kommunis, %10,9’unu da sol vertebral arte-
rin arkus aortadan c¢ikmasi olusturuyordu. Aberran
sag subklaviyan arter, tiim olgularin %7,6’sini olustu-
ruyordu. Aortik ark anomalilerinin dagilimi Tablo
1’de gorilmektedir.

Sag desendan aorta ile sol aortik ark ve sag duk-
tusa sahip hasta saptanmadi. Sag aortik arka sahip
121 olgunun, 112 (%92,6)’sini ayna gorinimu dal-
lanmasi olan sag aortik ark, yedisini (%5,8) sag aort
arki ile sol desendan aorta ve duktus arteriyozus,
birini (%0,8) sag aort arki ile retro6zefageal sol subk-
laviyan arter birlikteligi ve birini de (%0,8) sag arkla
birlikte aberran sag subklaviyan arter olusturuyordu.
Sag aort arki; Fallot tetralojisi (FT) (%48,7), ventriki-
ler septal defekt (VSD) (%18,2), cift ctkiml sag vent-
riktl (CCSV) (%17,4) ve blylk arter transpozisyonu
(BAT) (%8,3) ile birliktelik gostermekte idi.

Servikal aort arki bulunan hastamizin anjiyografi-
sinde ayni zamanda aberran sol brakiosefalik arter ve
asendan aortadan c¢ikan sol karotid arter anomalisi
de saptandi, ek konjenital kalp hastalg yoktu.

Cift arkus aortasi bulunan bes olgunun Ugclinde

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

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

Cikan aortadan bir pulmoner arter dalinin kéken
almasi nadir bir anomali olup, olgularimizin ikisinde
(%1) saptandi. Bunlardan birinde sag pulmoner arter,
digerinde ise sol pulmoner arter dalinin aortadan
koken aldigi ve her iki olguda da VSD’nin bulundugu
gozlendi. Calismamizda, iki olguda (%1) sol pulmoner
arterin sag pulmoner arterden ciktig gozlendi. Eslik
eden DKH’a ve diger konjenital anomalilere ise rast-
lanmadi. iki olguda aberran brakiyosefalik arter ano-
malisi ve bir olguda da inen aorta seyir anomalisi
gozlendi.

TARTISMA

Aortik arkin gelisimsel anomalileri trakea ve/veya
Ozefagusa basi yapmadiklari sirece klinik olarak
blylk bir 6nem tasimamakta, siklikla da baska
dogumsal kalp hastaliklari icin arastirilan olgularda
rastlantisal olarak fark edilmektedir ©. Gerlis ve ark.
(19 5000 olguluk bir otopsi serisinde, 10 olguda ark
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anomalisi saptamislardir. Ark anomalilerinin insidan-
s1; calismanin yapildigi popilasyona ait yas grubuna,
genetik faktorlere, eslik eden DKH’larina, semptoma-
tik olup olmadigina ve taninin klinik, ekokardiyogra-
fik, anjiyografik, cerrahi ya da postmortem inceleme-
lerden hangisi ile konulduguna gore degisiklik goste-
rir. Calismamizda, yaklasik 6,5 yillik bir sire icinde
kalp kateterizasyonu ve anjiyografi uygulanan 1928
olgunun 198’inde (%10,3) arkus aorta anomalisi sap-
tandi.

Solunum sistemi semptomlari ile basvuran 25
hastanin yedisinde (%28) vaskiler ring olusturan
(dordiinde cift arkus aorta, ikisinde pulmoner arter
slingi, birinde de sag aort arki ile sol desendan aorta
ve duktus arteriyozus) ark anomalileri saptandi. Ayna
gorliinimli sag aortik ark ve bikarotid trunk solunum
sistemi bulgularina yol agmayan lezyonlar olup, ASSA
ise nadiren sozi edilen semptomlari yaratabilmekte-
dir @, Bu nedenle izole ASSA’li iki olguda kronik 6ksii-
rage, bir olguda ise yineleyen akciger enfeksiyonuna
rastlanmasiilging bulundu. Erken sttcocuklugu done-
minde baslayan inspiratuvar stridor, ekspiratuvar
wheezing (hisilti), boguk oOkslrik ya da yineleyen
akciger enfeksiyonu gibi yakinmalari olan hastalarda
vaskdler ring ayirici tanida unutulmamahdir.

Arkus aorta anomalisine en sik eslik eden konjeni-
tal kalp hastaliklari, goriilme oranlarina gore sirasi ile
%36,9 (73 olgu) ile FT, %27,3 (54 olgu) ile VSD ve
%12,2 (24 olgu) ile CCSV'dir. Calismamizda, FT'ne
fazlaca rastlanmasinin nedeni c¢alisma grubumuzda
sag arkin sik goriilmesi ve bu anomalinin de literatilr
ile uyumlu olarak FT’ne siklikla eslik etmesidir Y.

Arkus aorta anomalisi tanisi alan 198 hastanin
46’sinda (%23,2) normal sol aort arki ve varyasyonla-
ri, 15’'inde (%7,6) anormal sol aort arki, 121’inde
(%61,1) sag aort arki, besinde (%2,6) cift aortik ark,
Uclnde (%1,5) kesintili aortik ark, birinde (%0,5) ser-
vikal aort arki ve yedisinde (%3,5) aortik ark sistemi-
nin diger anomalileri saptanmistir (Tablo 1). En sik
saptanan ark anomalisi ayna gorinlimli dallanmasi
olan sag aort ark (%56,5)tir ve bu da ¢esitli neden-
lerle kalp kateterizasyonu uygulanan hastalar soz
konusu oldugu icin literatir ile uyumludur @,

Vaskuler halka, trakea ve oOzefagusun vaskiler
yapilar tarafindan tamamen cevrelenmesiyle olusan
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bir aortik ark anomalisidir. Turner ve ark.nin 2 yap-
tig1 bir calismada, vaskdiler ringi bulunan 24 olgunun
sekizinde sag aortik ark ile kalici sol ligament, doku-
zunda cift aortik ark, l¢linde pulmoner arter slingi,
Gg¢linde ASSA ve birinde de sag aortik ark ile aberran
sol subklaviyan arter birlikteligi saptanmistir. Bakker
ve ark./nin ™ yaptigl baska bir calismada ise, vaski-
ler ring tanisi alan 38 olgunun yedisinde (%18) cift
aort arki, doérdiinde (%11) sag aort arki ve sol liga-
ment, sekizinde (% 21) Kommerell'in retrotzefageal
divertikill, 15’inde (%39) ASSA ve doérdinde (%11)
de pulmoner sling saptanmistir. Calismamizda ise,
yedi olguda (%50) sag aort arki ile sol desendan
aorta ve sol duktus (ligamentum) arteriyozus, bes
olguda (%35,7) ¢ift aort arki ve iki olguda (%14,3) da
pulmoner arter slingi saptanmistir.

Retroozofageal sag subklaviyan arterle birlikte sol
aort arki (aberran sag subklaviyan arter, ASSA), 6nem
taslyan ark anomalilerinin en sik gorilenidir ve genis
bir otopsi serisinde genel popliilasyonun %0,5’inde
gosterilmistir. Konjenital kalp hastaligina sahip Down
sendromlu fetuslardaki insidansi ise %23.6'dir 4,
Serimizde, ASSA tim ark anomalilerinin %7,6’sini
olusturuyordu. Ayrica Down sendromlu iki olgumu-
zun birinde de bu ark anomalisi vardi. Aberran sag
subklaviyan arter, asemptomatik olmasina ragmen,
olgularimizin %26,7’sinde yineleyen akciger enfeksi-
yonu, %13,3’linde de kronik 6kstrik yakinmasi vardi.
Fallot tetralojili hastalarda sag aortik ark insidansi
%13 ile %34 arasinda degismektedir ®°. Trunkus
arteriyozusta ise sag ark olasiligi daha da fazladir.
Anjiyografi yapilan FT’li olgularda en sik gorilen ark
anomalisi, %80,9 oraninda rastlanan sag aort arki idi.
Benzer sekilde, trunkus arteriyozusu olan (i¢ olgunun
ikisinde (%60) ve BAT saptanan 13 olgunun 10
(%76,9)’'unda da sag arkus aorta gozlendi.

Philadelphia Cocuk Hastanesinde yapilan bir ¢alis-
mada, ark anomalisi bulunan olgularin %47’sinde
ayna hayali sag aortik ark saptanmis olup, 6nemli ark
anomalierinin en sik gorileni oldugu bildirilmistir.
Kateterizasyon uygulanan hastalarda bu anomaliye
sik rastlanmasinin nedeni, hemen daima FT’nin trun-
kus arteriyozus kommunis gibi konotrunkal anomali-
lerle birliktelik gbstermesidir. Calismamizda da en sik
gorilen ark anomalisi ayna hayali gériinimli dallan-
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mas! olan sag aortik ark (%56,5) idi. Sag aort arki
bulunan olgularda da en sik bu tip dallanma gorila-
yordu (%92,6). Ayna hayali goriinimli dallanmasi
olan sag aortik arka sahip 112 olgunun 53’line
(%47,3) FT, 21’ine (%18,8) VSD, dokuzuna (%8) BAT
eslik etmekteydi. Sag arkin bu tipinde, arkin kendisi-
ne ait semptom bulunmamaktadir #*9, Olgularimizda
da morarma, Gftriim, cabuk yorulma, hisilti, gogus
agrisi, solunum sikintisi, yineleyen akciger enfeksiyo-
nu gibi birlikte bulunan DKH’na ait semptom ve bul-
gular gozlendi.

Ayni calismada kalp kateterizasyonu uygulanan
3427 hastanin 111’inde sag aortik ark, bunlarin da
10’unda retrotzefageal divertikille birlikte sag aort
arki goruliirken, besinde sag aort arkiyla sol desen-
dan aorta gorildigi bildirilmistir . inceledigimiz
olgularda sag aortik arki olan 121 hastanin yedisinde
sag aort arki ile sol desendan aorta ve duktus arteri-
yozus gozlenmis olup, sag arkla birlikte retro6zefage-
al divertikile rastlanmamistir. Sag arkus aorta ve sol
inen aortanin yarattigi ring genellikle gevsek olmakla
birlikte, hisilti yakinmasi ile basvuran bir olgumuzda
da gobzlendigi gibi semptomatik de olabilirler. Ayni
anomalinin gobzlendigi diger alti hastada ise eslik
eden DKH’larina bagli olarak morarma yakinmasi
vardi. Sag arki ve sol desendan aortasi bulunan olgu-
larimizin hepsinde konotrunkal kalp defekti (bes
olguda FT, birer olguda da CCSV ve BAT) saptandi.

Servikal aort arki, arkin klavikulalarin daha yukari-
sinda oldugu nadir bir anomalidir. Bu anomalinin iki
alt grubu vardir; olgularin blyik bir kismini olustu-
ran birinci grupta genellikle sag aort arki bulunmak-
tadir ¥, Yineleyen akciger enfeksiyonu ile basvuran
bir olgumuzda, servikal sag ark bulunuyordu. Ayrica
aberran sol brakiyosefalik arterinin oldugu ve sol
karotid arterin de ¢ikan aortadan koken aldigi gozlen-
di, birlikte bulunan konjenital kalp hastaligi ise
yoktu.

Cift aortik arkta, genellikle arklardan birisi dige-
rinden genis olmasina ragmen, her iki ark da patent
olabilir @7, Olgularin %70’inde sag ark daha genis
olup, bu cift aort arkinin en sik gorilen formudur.
Cerrahi gerektiren vaskdler ringlerin 6nemli bir kis-
mini da bu patoloji olusturmaktadir . Her iki ark da
acik olabildigi gibi, arklarin biri, genellikle de solda

olani atrezik olabilir *”. Nadiren DKH’la beraber olan
cift arkus aortada FT en sik goriilen ek kardiyovask-
ler anomalidir ®®. Olgularimizdan cift arkus aortasi
bulunan besinin t¢linde (%60) sag ark, birinde (%20)
sol ark patent iken, birinde (%20) ise her iki ark da
dominantti. Hastalarin ikisinde (%40) VSD, birinde
(%20) aort koarktasyonu bulunurken, iki (%40) olgu-
da ise cift ark izole anomali olarak gorilmustdr.

Sonug olarak, aortik ark anomalilerinin prevalan-
sI, poplilasyona ve eslik eden DKH’liklarina bagli ola-
rak degisiklik gostermektedir.
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