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Bir siitcocugunda aortopulmoner defekt ve kesintili aort arkusunun
tek seansta duzeltilmesi

One-stage repair of aortopulmonary septal defect and interrupted aortic arch in an infant
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Aortopulmoner pencere (APP) nadir bir dogustan kalp
anomalisidir; tek basina olabilecegi gibi kesintili aort ar-
kusu (KAA) ile birlikte de bulunabilir. Koarktasyon stip-
hesiyle merkezimize sevk edilen bir aylik kiz bebekte
sol sternum kenarinda 1/6 sistolik ufirim vardi ve fe-
moral nabizlar palpe edilemiyordu. Her iki kolda arter
basinci 120 mmHg iken bacaklarda 65 mmHg él¢uldd.
Ekokardiyografik incelemede, subkostal aort uzun ek-
sen kesitinde ana pulmoner arter ile ¢ikan aort arasinda
13 mm c¢apinda defekt géruldl; inen aort icerisinde sol
subklavyen arter distalinde koarktasyon akimi tipinde
67 mmHg gradiyent élclldi. Tedaviye direncli akciger
enfeksiyonlari nedeniyle ancak bebek ¢ aylikken yapi-
lan ameliyat sirasinda proksimal tip APP ve tip A KAA
g6rildl. Hasta sogutulup total sirkilatuar arrest saglan-
diktan sonra, ayni seansta, aortta direkt anastomoz ve
APP icin aort tarafindan Gore-Tex yama ile kapatma uy-
gulandi. Ameliyat sonrasi erken dénemde tedaviye di-
rencli akciger enfeksiyonlari gérlldu ve yapilan ekokar-
diyografide pulmoner hipertansiyonun sirdiigi belirlen-
di. Ancak, t¢lincu ayda yapilan son kontrolde pulmoner
hipertansiyon gerilemisti ve bebegin durumu iyiydi. Bil-
digimiz kadariyla, sunulan olgu, tlkemizde APP ve KAA
nedeniyle tek asamali tam dlzeltme ameliyati gegiren
ve dizelen ilk bebektir.

Anahtar sézcukler: Aort, torasik/anormallik/cerrahi; aortopul-
moner septal defekt/cerrahi; kardiyopulmoner baypas; ekokar-
diyografi; kalp defekti, dogustan/tani; bebek.

Aortopulmoner pencere (APP) nadir bir dogustan
kalp anomalisidir. Olgularin yaklasik yarisinda APP
tek basina goriiliirken, digerlerinde bagka kalp pato-
lojileri de goriiliir."* Eslik eden kalp patolojilerinin

Aortopulmonary window (APW) is a rare cardiac anomaly.
It may be present in conjunction with interrupted aortic
arch (IAA). A one-month-old female infant was referred to
our institution with suspected aortic coarctation. Physical
examination revealed a left parasternal systolic ejection
murmur and absence of femoral pulses. Arterial blood
pressure was 120 mmHg in upper extremities and 65
mmHg in lower extremities. Transthoracic echocardiogra-
phy showed a 13-mm communication between the main
pulmonary artery and ascending aorta in the subcostal
long axis view. There was a 67-mmHg gradient of a coarc-
tation flow pattern across the proximal descending aorta.
Surgical intervention was delayed until three months of
age due to recurrent pulmonary infections. A type A IAA
and a proximal type APW was detected during surgery.
Under deep hypothermic circulatory arrest, a single-stage
total correction was carried out with end-to-end repair of
the IAA and intra-aortic Gore-Tex patch closure of the
APW. In the postoperative period, the patient developed
recurrent pulmonary infections and transthoracic echocar-
diography showed persistence of pulmonary hyperten-
sion. Three months after surgery, pulmonary hypertension
decreased and the general condition of the infant
improved. To our knowledge, this is the first reported case
of a single-stage repair of APW and IAA in Turkey.

Key words: Aorta, thoracic/abnormalities/surgery; aortopul-
monary septal defect/surgery; cardiopulmonary bypass;
echocardiography; heart defects, congenital/diagnosis; infant.

goriilme oranmin %77’ye kadar ciktigr bildirilmis-
tir.”) Bunlar arasinda ventrikiil septum defekti, atriy-
al septal defekt, Fallot tetralojisi, biiyiik arterlerin
transpozisyonu, koroner arter anomalileri, aort ko-
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arktasyonu ve kesintili aort arkusu (KAA) vardir.”*”
Aortopulmoner pencereli hastalarin %13-50’sinde
KAA veya aort koarktasyonuna rastlanmaktadir.”*”
Genellikle oldukca agir bir tablo ile klinige bagvuran
bu hastalarda tanmin cabuk ve girisimsel olmayan
yontemlerle konmasi ve acil ameliyat planlanmasi
onemlidir. Bu amacla giinlimiizde hemen hemen her
zaman tek basina ekokardiyografi (EKO) kullanil-
maktadir.

Aortopulmoner pencere ile birlikte KAA tanisi
konan hastalarda gerek tani gerekse tedavi yontemle-
rini bildiren yaymnlar genellikle bir veya birkac olgu
iceren seriler halindedir. Bu yazida, EKO ile APP ve
KAA tanis1 konan ve ayni seansta tam diizeltme ame-
liyat1 yapilan bir hasta sunuldu.

OLGU SUNUMU

Bir aylik, 3200 gr agirliginda bir kiz bebek aort ko-
arktasyonu siiphesiyle merkezimize sevk edildi. Fizik
muayenede solunum sayist 60/dk idi ve interkostal ve
subkostal cekilmeler ile burun kanadi solunumu vardi.
Kalp tepe atim1 149/dk 6l¢iildii ve sternum sol kenart
boyunca 2/6 siddetinde sistolik ejeksiyon tipi iifiirtim
saptandi. Femoral nabizlar palpe edilemiyordu. Arter
basinci her iki kolda sistolik 120 mmHg, bacakta ise
65 mmHg olciildii. Elektrokardiyografide frontal plan-
da sag eksen vardi, VI’de Q dalgasi1 ve pozitif T dalga-
lar1 ile kendini gOsteren, hastanin yasi i¢in patolojik
sag ventrikiil hipertrofisi bulgulart saptandi. Telekardi-
yografide belirgin kardiyomegali ve pulmoner vaskii-
ler alanlarda artig gortildii.

Ekokardiyografik incelemede sag ventrikiil genis-
lemisti, hafif trikiispit yetersizligi yoluyla tahmin
edilen sag ventrikiil basinci sistemik diizeydeydi.
Siiprasternal incelemede, sol subklavyen arterin dis-
talinde, inen aort igerisinde tiirbiilan akim saptandi;
Doppler incelemede, ayni yerde, koarktasyon akimi
tipinde, diyastole uzanan ve 67 mmHg gradiyent gos-
teren akim paterni alindi. Subkostal aortik uzun ek-
sen ve pulmoner uzun eksen kesitlerinde yapilan in-
celemede, ¢ikan aort ile ana pulmoner arter arasinda,
semilunar kapaklarin iizerinde, ancak, sag pulmoner
arter ¢ikigina uzanmayan 13 mm genisliginde bir de-
fekt goriildii. Parasternal kisa eksen kesitinde de ¢1-
kan aort ve ana pulmoner arter arasindaki defekt dog-
rulandi. Renkli Doppler ve Doppler incelemeleriyle
de defekt yoluyla iki yonlii santin varligr gosterildi.
Bu bulgular ile, tip I APP ve aort koarktasyonu tani-
st kondu. Kalp yetersizligi i¢in digoksin, furosemid
ve kaptopril ile tedavisine baglanan hastanin acil
ameliyati planlanmakla birlikte, sik ve tedaviye di-
rengli akciger infeksiyonlar1 nedeniyle ameliyat an-

cak bebek ii¢ aylikken ve 3350 gr agirligindayken
gerceklestirilebildi.

Ameliyatta ¢cikan aort ile ana pulmoner arter arasin-
da goriilen genis defekt, aort icinden Gore-Tex yama
ile kapatild. Inen aortun, sol subklavyen arter distalin-
de ¢ok kisa bir bolgede kesintiye ugradig1 ve orta ge-
niglikte bir duktus ile inen aort seklinde devam ettigi
goriildii ve olgunun tip A KAA olduguna karar veril-
di.™ Hasta sogutulup total sirkiilatuar arrest saglandik-
tan sonra, inen aort u¢ uca anastomoz ile ayni seansta
tamir edildi. Ameliyat sonrasi ilk ay icinde, sol akciger
atelektazisi ve buna eslik eden akciger infeksiyonu ne-
deniyle hastanin iic hafta yatirilarak tedavi edilmesi
gerekti. Bu donemde yapilan EKO incelemesinde,
APP’nin kapanmis oldugu izlendi; inen aortta 2-D ola-
rak normal goriiniim vardi. Doppler incelemesinde
gradiyent gostermeyen akim alindi; ancak, sag ventri-
kiil basing yiiksekligi devam ediyordu. Taburcu edil-
mesinden ii¢ ay sonra yapilan kontrolde, bebegin kilo
almis oldugu, dispne bulgularmin geriledigi, kalp ye-
tersizligi bulgularinin kayboldugu belirlendi. Alt ve
iist ekstremite arter basinglart esit (80 mmHg) bulun-
du, femoral nabizlar palpe ediliyordu. Ekokardiyogra-
fik kontrolde, daha dnce gozlenen trikiispit yetersizli-
ginin hafifledigi ve bu yolla 6l¢iilen sag ventrikiil ba-
sincinin 35 mmHg’ ye diistiigii goriildii.

TARTISMA

Aortopulmoner pencere siklig1 dogustan kalp has-
talig ile ilgili genis kapsamli calismalarda %0.2 ola-
rak bildirilmistir.”’ Kalp kateterizasyonu yapilan has-
talar arasinda bu oran yine %0.2 iken,"” otopsi ¢alis-
malarinda %0.6’ya ¢cikmaktadir.” Genis cerrahi seri-
lerde APP tanistyla ameliyat edilen hasta oramni ise
%0.4’tir."" Klinigimizde bir y1l icinde EKO ile de-
gerlendirilen 2357 hastanin liciinde APP tanis1 kon-
mustur. Hepsi siitcocugu olan bu bebeklerden burada
sunulan disinda biri ameliyatla iyilesirken, biri de
ameliyat1 beklerken akciger infeksiyonu ve agir kalp
yetersizligi nedeniyle kaybedilmistir.

Aortopulmoner pencere anatomik olarak {i¢ tipe
ayrilmaktadir.* Tip I’de defekt dairesel kenarlidir,
semilunar kapaklar ile pulmoner arter bifiirkasyonu
arasinda yerlesir ve kiiciik-orta genisliktedir. Tip
II’de nispeten spiral seklindedir ve sag pulmoner ar-
ter cikisina kadar yayilma gosterir. Tip III'te ise ci-
kan aorttan sag pulmoner arter ¢ikisi goriiliir. Hasta-
mizda, defektin sag pulmoner arteri ilgilendirmeme-
si, semilunar kapaklara yakin yerlesmesi nedeniyle,
genisce bir defekt olmasina ragmen tip I APP tanisi
konmustur. Aortopulmoner pencere ile beraber KAA
sikca goriilen bir anomalidir ve koroner arter anamo-
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lileri de goriilebilir. Olgularin %80’inde KAA tip A
seklindedir; tip B formu daha nadirdir ve Di-George
sendromu ile birlikte goriilebilir.”*”" Hastamizda Di-
George sendromuna ait dismofik yiiz goriiniimii ve
laboratuvar bulgusu yoktu.

Aortopulmoner pencere ve KAA’l1 cocuklar, genel-
likle yenidogan doneminde agir kalp yetersizligi, sok
ve metabolik asidoz veya siitcocuklugu caginda agir
kalp yetersizligi ile kliniklere getirilmektedirler. Acil
ve girisimsel olmayan incelemelerden sonra ameliyat,
hem zaman kaybini 6nlemek hem de hastayi riskli gi-
risimlerden uzak tutmak acisindan 6nemlidir. Hasta-
mizda metabolik asidoz ve sok tablosu bulunmamasi-
na karsin, var olan kalp yetersizligi, pulmoner hiper-
tansiyon ve agir akciger infeksiyonlart girigsimsel bir
yaklasima olanak vermemekteydi. Ekokardiyografide
APP tanisi kolay olmamakla birlikte miimkiindiir."*"
Sadece EKO ile yeterli anatomik bilginin saglanabile-
cegi yalniz M-mod ve iki boyutlu EKO’nun kullanila-
bildigi donemlerden beri bilinmektedir."*"" Giintimiiz-
de renkli Doppler ve Doppler ile goriintiileme nispeten
kolaylagmus,"” kalp kateterizasyonu-anjiyografi yapil-
madan, yalnizca EKO incelemesi ile ameliyat karari
verilen hasta sayis1 artmistir.'*"*! Kalp kateterizasyo-
nu ve anjiyografi daha ¢ok, akciger vaskiiler hastalig1-
nin arastirilmast i¢in daha biiyiik yastaki hastalarda ya-
pilmaktadir.®"

Eslik eden onemli patolojilerin varhig1 ekokardi-
yografi ile APP tanisinda yanilma paym yiikseltebil-
mektedir."! Aortopulmoner pencere genellikle EKO ile
ventrikiiler septal defekt, patent duktus arteriosus, aort
koarktasyonu veya KAA aranirken fark edilmekte-
dir.” Hastamizin klinik bulgulart EKO’da 6ncelikle
arastirilan aort koarktasyonu ile aciklanabilecekken,
siiprasternal kesitteki goriiniim fark edilerek yiiksek
sol parasternal ve subkostal incelemede defektin varli-
&1 iki boyutlu olarak gosterilebilmistir. Renkli Doppler
ve Doppler ile de aort ve pulmoner arter arasinda akim
oldugu dogrulanmistir. Literatiirde KAA tanist yeni-
dogan doneminde konup tamir edilen, klinik durumun
diizelmemesi lizerine 3.5 aylikken yapilan ikinci bir
EKO incelemesinde APP tanisi konan olgular bildiril-
mistir.”" Yiiksek sol parasternal kesit ve siiprasternal
kesitte aort ve pulmoner arter arasindaki septumda
drop-out goriiniimii yalanci pozitif taniya neden olabi-
lir."*"" Siiprasternal kesitte APP goriilebilmekle birlik-
te, sag pulmoner arterin ¢ikan aorttan ayrilip ayrilma-
digim goriintiilemek icin subkostal kesit daha degerli-
dir." Bu nedenle, dogru tani i¢in hastalarin her ii¢ ke-
sitle, hem iki boyutlu hem de renkli Doppler ve Dopp-
ler ile incelenmesi gerekir.

Baska kalp patolojileri olsa dahi, APP tanis1 ko-
nan yenidogan ve siitcocuklarinin genelde tek seans-
ta tam diizeltme ameliyatina alinmalar1 Onerilmis-
tir.”>'*1 Bu tiir yaklagimin mortaliteyi etkilemedigi;
clinkii, ameliyat sirasindaki mortalitenin baslica ne-
deninin ¢ocugun metabolik durumu ile ilgili oldugu
bildirilmistir.”'” Tip I APP cerrahi tedavisinde basit
hemoklips ile veya kardiyopulmoner baypas altinda
otolog veya Gore-Tex yama ile kapatma gibi teknik-
ler tanimlanmigtir.'” Kardiyopulmoner baypasa gir-
meden, hem APP hem de KAA tamirini ayni seansta
yapan gruplar da vardir."® Kesintili aort arkusu i¢in
genellikle u¢ uca anastomoz uygulanmaktadir. Giinii-
miizdeki uygulama daha ziyade her iki defektin de
ayni seansta ve kardiyopulmoner baypas altinda dii-
zeltilmesi seklindedir.
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