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OZET

Aort koarktasyonu (AK) proksimal torasik aortanin duktusun girig
yerindeki diskret darligidir. AK'nin tedavisi: darligin cerrahi olarak
rezeksiyonu veya balonla genisletiimesidir. Bu calismada aort koarktasyonu
nedeniyle balon anjiyoplasti uygulanan farkl yas grubundaki ¢ocuk hastalar
rekoarktasyon, anevrizma, periferik arter sorunlari ve eslik eden hastaliklar
yonunden degerlendirildi. Balon anjiyoplasti uygulamalarinin kisa ve orta

donem izlem sonuglari degerlendirildi.

Calismamiz, 1996-2012 vyillari arasinda Uludag Universitesi, Tip
Fakultesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyolojisi
Poliklinigi'nden aort koarktasyonu (nativ/rekoarktasyon) nedeniyle izlenen ve
BAP uygulanan 100 hastada yapildi. Hastalar geriye donik gézlemsel olarak
degerlendirildi. Hastalarin 38'i (%38) kadin, 62'si (%62) erkekti. Hasta
grubunun yas ortalamasi 31+22 ay (dagihm 7 gun-18 yag) olarak belirlendi.
Hastalar anjiyoplasti anindaki yaslarina gore Grup A (0-3 ay, n= 31, 21
erkek/10 kiz), Grup B (3 ay-12 ay, n= 30, 16 erkek/14 kiz) ve Grup C (>1 yas,
n= 39, 25 erkek/14 kiz) olmak Uzere uU¢ gruba ayrildi. Hastalar; nativ ve
rekoarkte olmalarina gore 2 gruba ve kilolarina gore de 3 gruba ayrildi.
istatistiksel analizlerde SPSS (Statistical package for social sciences) 16
programi kullanildi.

Olgular, islem sonrasi dénemde sol ventrikil fonksiyonlari ve
yeniden darlik gelisimi yonunden klinik bulgular ve transtorasik
ekokardiyografi ile degerlendirildi. Bu gruplar arasinda cinsiyet, izlem suresi,
erken basari, ekokardiyografik gostergeler, komplikasyonlar, eslik eden
hastaliklar agisindan karsilastirma yapildi. Gruplar arasinda cinsiyet ve izlem
suresi acgisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmadi. Ortalama
izlem suresi 6+4.2 yil (dagihm 3 ay-15 yil) idi. Balon anjiyoplasti yapilan 87
(%87)’si nativ, 13 (%13)’U rekoarktasyonlu 100 hastanin; tepe sistolik basing
farklari 43.56+18,5 mmHg’dan 13.2+10 mmHg’'ya geriledi (p<0.001). Onalti

olguda balon anjiyoplasti ile darlik bolgesinde yeterli basing farki azaligi



saglanamadi. islem sonu erken basari acisindan gruplar arasinda fark yoktu.
Hastalarin 29 (%29)'unda rekoarktasyon geligirken [16 (%51)'si Grup A, 9
(%30)’u Grup B ve 4 (%10)'G Grup C], siklik 0-3 ay grubunda daha fazlaydi
(p=0.001). izlemde bes olguda femoral arter okliizyonu, (i¢ olguda anevrizma
olusumu goéruldu. Beraberinde 57 (%57)'sinde bikuspit aorta, 26 (%26)'sinda
atrial septal defekt, 24 (%24)'Gnde aort stenozu, 22 (%22)'sinde ventrikller
septal defekt, 22 (%22)’'sinde patent duktus arteriyozus olan hastalarin
2’sinde Turner sendromu vardi.

Balon anjiyoplasti nativ ve postoperatif gelisen aort koarktasyonunda
darliklarin tedavisinde bir yontem olarak kullanilabilir. Aort koarktasyonu
tedavisinde balon anjiyoplasti kisa ve orta donem sonuglari agisindan
basarili ve glivenilir bir yontemdir. Ozellikle 3 ay ve altindaki ¢ocuklar iglem
sonrasi rekoarktasyon, anevrizma ve periferik arter problemleri agisindan

yakin izlenmelidir.

Anahtar kelimeler: aort koarktasyonu, balon anjiyoplasti,

rekoarktasyon, ¢cocuk



SUMMARY

Short- and Mid-term Results of Balloon Angioplasty of Patients with

Aortic Coarctation Followed in the Pediatric Cardiology Department

Coarctation of the aorta is discrete narrowing in the entrance of
ductus at the proximal thoracic aorta. Repair of the coarctation of aorta are
surgical resection or balloon dilatation of the coarctation are two main
methods of treatment. Pediatric patients with different age groups who
underwent balloon angioplasty for aortic coarctation were evaluated for
recoarctation, aneurysm, peripheral arterial injuries and concomitant
diseases. We evaluated short- and mid-term results of balloon angioplasty .

Our research was performed on 100 patients who had been followed
and underwent balloon angioplasty at Uludag University, Faculty of Medicine,
Department of Pediatric Cardiology, due to aort coarctation
(native/recoarctation). Patients were evaluated, retrospectively. 38 (38%)
were female, 62 (62%) were male. Mean age of the patient group was 31+22
months (range 7 days to 18 years). According to age at angioplasty, patients
were divided into three groups: Group A (0-3 months, n=31, 21 male/10
female), Group B (3-12 months, n=30, 16 male/14 girls) and Group C (> 1
year, n= 39, 25 male/14 girls). Patients were also divided into two groups as
native and recoarcted patients and three groups as their weights. SPSS
(Statistical package for social sciences) 16 was used for statistical analyses.

The patients were assessed by clinical signs and transthoracic
echocardiography for left ventricular functions and recoarctation. A
comparison was made between these groups based on sex, follow-up period,
early success, echocardiography parameters, complications, associated
defects. Mean follow-up period was 614.2 years (range 3 months to 15
years). Between these groups, no statistical significant difference in terms of
sex and follow-up period was found. Peak systolic pressure gradient was
reduced from 43.56+18,5 mmHg to 13.2+10 mmHg after balloon angioplasty



(p<0.001) [n=100, 87 (87%) native, 13 (13%) recoarctation]. Decrease in the
gradients was not sufficient in sixteen cases. There was no difference
between groups for early success. While recoarctation developed in 29
(29%), [16 (51%) in Group A, 9 (30%) in Group B and 4 (10%) in group C]
incidence was higher in the 0-3 months age group (p=0.001). During the
follow-up period, femoral artery occlusion was seen in five cases, and a
aneurysmal formation in three case. There were bicuspid aorta in 57 (57%),
atrial septal defect in 26 (26%), aortic stenosis in 24 (24%), ventricular septal
defect in 22 (22%), patent ductus arteriosus in 22 (22%) patients. Two
patients had Turner’s syndrome.

Balloon angioplasty can be used a method in treatment of native
aortic coarctation and postoperative restenosis. Considering its short- and
mid-term results, balloon angioplasty is a successful and reliable procedure
in the treatment of aortic coarctation. Especially, children under 3 months
should be monitored closely after the procedure for recoarctation, aneurysms

and peripheral artery problems.

Key words: Aortic coarctation, balloon angioplasty, recoarctation,

children



GiRiS

Aort koarktasyonu (AK) proksimal torasik aortanin duktusun girig
yerindeki darligidir. Ek bir terim kullaniimadigi sturece AK denildiginde; en sik
(%98) goruldigu yer olan aortik isthmus bdlgesindeki darlik anlasilir. Aort
koarktasyonu dogumsal kalp hastaliklari arasinda yaklasik olarak % 5-8
sikhkta gorulmektedir (1). Erkeklerde daha sik goriimektedir. Aort
koarktasyonlu hastalarin klinik bulgulari darlidin yerine ve siddetine gore
degismektedir. Preduktal veya postduktal koarktasyonlu hastalar sadece
ufarim duyulmasindan ciddi kalp yetmezligine kadar degisen farkli tablolarla
basvurabilirler. Dikkatli bir muayenede femoral nabizlarin alinmamasi veya
hafif alinmasi, femoral nabizlarin radiyal nabizlara gére gecikmis olarak ele
gelmesi, kan basinci dlgumunde hipertansiyonun saptanmasi, ust ve alt
ekstremite kan basinglari arasinda 20 mmHg’dan fazla fark olmasi, solda 1.-
2. interkostal aralikta veya sirtta ge¢ sistolik Gftrim saptanabilir (2). Tanida
oyku, fizik ~muayene, telekardiyografi, elektrokardiyografi (EKG),
ekokardiyografi (EKO), kardiyak kateterizasyon, manyetik rezonans
goruntuleme (MRG) ve bilgisayarl tomografi (BT) yontemlerinden yararlanilir.
AK'nin tedavisi, darhidin cerrahi olarak rezeksiyonu veya balonla
genigletiimesi, aortik stent yerlestiriimesi seklinde yapilabilmektedir. Tedavi
edilmemis aort koarktasyonlu hastalarda hipertansiyona bagl iskemik
serebrovaskuler hastalik, intrakraniyal kanama, miyokard infarktlsu, konjestif
kalp yetersizligi ve aort rUptirinden kaynaklanan yuksek mortalite ve
morbidite goértlmektedir (3,4). Son 50 yilda cerrahi yontemlerdeki gelismeler
ve uygulanan balon anjiyoplasti ve aortik stent yerlestiriimesi yontemleri ile
AK’ll hastalardaki semptomlar iyilesmis ve sag kalim sureleri artmigtir. Ancak
yine de normal saglikh cocuklarla karsilagtirildiklarinda morbidite orani daha
yuksek, yasam sureleri daha kisadir (5-13). Bu temel olarak; erken
kardiyovaskuler hastalik insidansinin yiksek olmasina baghdir (3-13).

Perkutan transkateter balon anjiyoplasti (BAP) ilk rapor edildigi 1982

yilindan itibaren aort koarktasyonlu yeni dogan, sut c¢ocugu, gocuk ve



ergenlerdeki nativ koarktasyon ve rekoarktasyon tedavisinde cerrahiye
alternatif olarak kullaniimaktadir (14-17). Postoperatif gelisen aort
rekoarktasyonlarinda yapilan operasyonlar yuksek morbidite ve mortalite riski
tasidigindan, daha ©nce vyapilan cerrahi tipi veya rekoarktasyon
anatomisinden bagimsiz olarak bu hastalarda perkidtan balon anjiyoplasti
yaygin olarak kabul gérmus ve ilk tercih olarak kullanilan yéntemdir (18,19).
Bununla birlikte; yeni dogan ve sut ¢ocuklarinda BAP sonrasi erken basarilar
iyi olsa da, yuksek reklrrens, anevrizma gelisimi ve periferik arter
sorunlarindan dolayi bu yaslardaki nativ koarktasyonlarin tedavisinde BAP’In
yeri tartismalidir (18-20). Ozellikle yeni doganlarda eslik eden transvers
arkus ve istmus hipoplazisi ile patent duktus arteriyozus (PDA) varlgi,
rekdrrens olasiligini ¢ok artirmakta ve bu doénemde BAP’In etkin
olmayabilecegdi, hatta gecici bir yontem olabilecegini dusundurtmektedir.
Ancak rekoarktasyon olasiligi yuksek olsa bile, gelisen rekoarktasyonlar
genelde kalp yetersizligi ile beraber olmadigindan, yeni dogan ve erken sut
cocuklugunda ciddi koarktasyon ve sol ventrikul disfonksiyonu ile gelen
olgularda gegici palyasyon amacli BAP uygulanmasi dnerilmektedir (20-25).
Bazi calismalarda da u¢ ayin altinda ancak cerrahi imkan yoksa veya
hastanin genel durumu nedeniyle cerrahi mortalitenin ylksek olacagi
dusunudliyorsa gegici palyasyon i¢cin BAP'In tercih edilebilecedi, aksi takdirde
direkt olarak cerrahi tedavinin tercih edilmesi gerektigi belirtiimektedir (23-
27).

Genel Bilgiler

A) Tanim

Aort koarktasyonu aortanin herhangi bir segmentinin konjenital ve
lokalize darligidir (Sekil-1). Buyuk oranda sol subklavian arterin duktus
arteriozus komsulugunda yer alir. Bazen uzun bir segment seklinde de
olabilir. Transvers aortik arkus hipoplazisi ile beraber olabilir veya abdominal

aortada da olabilir.



Koarktasyon lumende ¢ikinti yapan ve kan akimini engelleyen aortun
media kismindaki kalinlasmadan kaynaklanir. Patent duktus arteriozusun
eslik ettigi veya etmedigi ancak kompleks intrakardiyak anomalilerin

bulunmadigi koarktasyon formuna primer veya basit koarktasyon adi verilir.

Sekil-1: Tipik diskret aort koarktasyonunu gosteren aortogram. Orta dereceli
poststenotik dilatasyon gorulmekte. (28)

Aort koarktasyonu, koarkte segmentteki stenozun derecesine goére
degiskenlik gosterir. Stenozun hemodinamik anlamli darlida yol acabilmesi
icin limeni %50 ve Uzerinde daraltmasi gerekir, ancak uzun segment
darliklarda daha az limen daralmasi olsa da hemodinamik olarak anlamli
olabilir. Otopsi incelemelerinin %33‘Unde orta dereceli darlik, %42‘sinde ciddi
darlik ve %25‘inde atrezik limen karsimiza gikar. Rastlantisal olarak erigkin
aortasi, ligamentum arteriosum komsulugunda herhangi bir basin¢ gradiyenti
olusturmadan kivrintili olabilir ki; bu durum psddokoarktasyon olarak
tanimlanir (29).

B) Tarihge

Morgagni ilk kez 1760 yilinda bir otopside aort koarktasyonunu

tanimlamistir. Bundan yaklasik 30 yil sonra Paris (30), aort koarktasyonunu



tum patolojik ozellikleriyle tanimlamistir. AK’'nin dogal gelisim agamalarinin
detaylari 1945'den onceki hastane otopsi kayitlarindan ve secilmis vaka
serilerinden saglanmistir. 1928 yilinda Abbott (31) 2 yasindan buyuk 200
otopsiden olusan bir seri sunmustur. Daha sonra Reifenstein ve ark. (6)
1928’den 1947’ye kadar olan dénemde 2 yasindan buylk hastalarda aort
koarktasyonunun dogal seyri ile ilgili 104 vakadan olusan bir seri
yayinlamiglardir. Bu serilerde koarktasyonun erken infantil 6limlere yol
acmasi ile ilgili herhangi bir fikir beyan edilmemistir. Bu duruma ilk kez
1950'lerde agiklik getiriimeye baglanmistir (32).

1944 yilinda Blalock ve Park (33) tarafindan cerrahi yontemlerin
geligtiriimesi igin hayvan deneyleri kullanilmaya baslandi. AK’'nin ilk basarih
cerrahi tedavisi 1944 yilinda Crafoord ve Nylin (34) tarafindan rezeksiyon ve
direkt u¢ uca anastomoz teknigi ile gergeklestiriimistir. 1948'de Clagett 21
hastadan olusan bir seri sunmustur. Bu hastalarin 8 tanesinde u¢ uca
anastomoz vyerine Park‘in subklavian flep yontemini kullanmistir.
Ameliyatlarin infantlarda uygulanmasi ilk kez 1950‘de Burford tarafindan
gerceklestiriimistir. Fakat ilk basarili infant u¢ uca anastomozu 1951‘de
Lynxwiler ve ark. (35) tarafindan yapilmistir. Yenidoganlarda koarktasyon
tamiri, 1975 ile 1977 yillari arasinda prostoglandin E1‘in PDA Uzerindeki
etkilerinin tanimlanmasiyla ¢ok daha basarili bir hale gelmistir (36).

1957°de Vosschulte (37) yama grefti ile aortoplasti yontemini
kullanmigtir. Rezeksiyon ve direkt u¢ uca anastomoz uygulanan hastalarda
yuksek rekoarktasyon sikliginin olmasi Uzerine Waldhausen ve Nahrwold
tarafindan (38) 1966’da subklavian flep aortoplasti teknigi ilk olarak
kullanilmisgtir. Daha sonraki yillarda dakron denilen sentetik materyalden
yapilan tlp yerlestiriimesi uygulanmaya baslanmistir. Son olarak 1986 yilinda
Lansman (39) tarafindan genisletilmis rezeksiyon ve ug¢ uca anastomoz
teknigi uygulanmistir.

AK tamirinde transkateter girisimle balon anjioplasti tekniginin
kullaniimasi ilk kez 1982 yilinda Singer ve ark. (14) tarafindan AK’li 3
bebekte gercgeklestiriimistir. AK'nin tedavisinde son yirmi yilda uygulamaya



giren yeni bir teknik de aortik stent uygulamasidir. O’Laughlin ve ark. (40)
tarafindan ilk kez 1989 yilinda uygulanmistir.

C) Aort Arkus Embriyolojisi

Fetal hayatin 4. haftasinin basinda birinci aort arkus ¢ifti olusur. Fetal
hayatin 26. glininde olusan birinci ¢ift involusyona ugrarken, 2. ve 3. arkus
cifti olusmus, 4. ve 6. arkus ciftleri olusmaya baslamistir (41). Doért mm’lik
boyuta ulagsan embriyoda 1. arkus tamamen kaybolmus, 2. arkus kaybolmaya
bagslamig, 3. arkus gelismis, 4 ve 6. arkuslar da gelismek Uzeredirler. Besinci
arkus gegicidir ve hi¢ bir zaman tam olarak gelismez. On mm’lik embriyoda 3.
4. ve 6. arkuslar genistir. Trunkoaortik kese (6. arkus), pulmoner trunkus ile
devamlihk gosterecek sekilde bolunur (Sekil-2). Gelisimin ilerleyen
doénemlerinde aort arkusu sistemi yavas yavas baslangigtaki simetrik yapisini
kaybederek kalici yapilari olusturmak Uzere degisiklikler gdsterir.
Embriyolojik 3. arkusdan ortak karotis arterler ve internal karotis arterlerin ilk
kismi olusur. Dordincu aortik arkus sag ve sol tarafta farkh bir geligsim
gosterir. Solda sol ortak karotis arterle sol subklavian arter arasinda kalan
aort arkusu kismini olusturur. Sagda sag dorsal aortanin bir kismini ve sag
subklavian arterin en proksimal bolumunu olusturur. Altinci aort arkusu
pulmoner arkus olarak da bilinir. Gelismekte olan akciger tomurcuguna dogru
bayluyen 6nemli bir dal verir. Sag tarafta proksimal parcasi sag pulmoner
arterin proksimal parcasini olustururken, distal kismi dorsal aorta ile
baglantisini kaybederek yok olur. Sol tarafta distal kismi fetal yasam boyunca

duktus arteriyozus olarak bilinen yapiyi olugturur (41-43).
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Sekil-2: Aortik arklarin geligimi

D) Morfoloji

Aort arkusu, ¢ikan aortanin devamidir ve Ust mediastende yer alir.
lkinci sa§ sternokostal eklemin (st kenari hizasinda baslar. Sternumun
arkasinda, trakeanin 6n ylzunU ¢aprazlayarak hafif solundan yukariya, sola
ve arkaya dogru kavis yaparak doner. Daha sonra trakeanin sol 0on
tarafindan, sol reklrren laringeal sinir, 0zofagus ve duktus torasikusu
caprazlayarak kolumna vertebralisin éninde asagiya dogru iner. Onde
angulus sterni, arkada 4. ve 5. vertebralar arasindaki intervertebral disk
hizasindan sonra inen aorta olarak devam eder. Sol brakiyosefalik ven aort
arkusunun hemen 6nundedir. Ayrica On tarafta plevra, sag akciger ve timus
ile komsulugu vardir (44).

Aort arkusunun ilk dali sag brakiyosefalik arterdir (innominat arter).
Manubriyum sterninin ortasi seviyesinde aort arkusunun sag konveks
yuzinden c¢ikar. Trakeanin sagd tarafinda yukari dogru ilerler, sag

sternoklavikuler eklemin arkasinda sag subklavian arter ve sag ortak karotis



arteri olmak Uzere iki dala ayrilir. ikinci biyiik dali olan sol ortak karotis
arterin aort arkusundan ciktigi yer, brakiyosefalik arterin hemen solu ve
arkasidir. Bu arter, trakeanin sol tarafinda yukselerek sol sternoklavikuler
eklemin arkasinda boyuna girer. Bu arterin 2-2.5 cm distalinden, sol
subklavian arter ¢ikar. Bu arter trakeanin solunda ve vertikal olarak boyun
kokine dogru yonelir (44).

Anatomik olarak aort arkusu, proksimal transvers arkus (innominate
arter ile sol ortak karotis arter arasinda), distal transvers arkus (sol ortak
karotis arteri ile sol subklavian arter arasi) ve isthmus (sol subklavian arter ile
duktal arteriyel bileskesi arasinda) olmak Uzere U¢ pargcaya ayrilir (Sekil-3).
Bu bolimden sonra morfolojinin en 6nemli kismi olan duktal arteriyel bileske
gelir. Duktal arteriyel bileskeyi torasik aorta ve sonra da abdominal aorta
takip eder. Daralma genellikle Ust torasik aortada olurken, nadiren de
toraksin alt kisminda ve abdominal aortada gorulebilir (45). Eger isthmus
cap! cikan aorta capinin % 40’indan az ise isthmus hipoplazisi ve proksimal
transvers arkus veya distal transvers arkus ¢aplari sirasiyla ¢ikan aortanin %
60 ve 50’sinden az ise arkus hipoplazisi olarak tanimlanir (46). Hastalarin bir
kisminda ¢ikan aortanin beklenenden daha kuguk olabilecegi bilindiginden

yukarida belirtilen oranlamayi inen aortaya gore yapanlar da mevcuttur (47).
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Sekil-3: Aort arkusunun bolumleri



Klasik koarktasyonun lokalize lezyonu olan “shelf’, aortanin media
tabakasinin lumen igcine dogru katlanmasi olarak tanimlanir. Bu lezyon
siklikla aortanin posterior ve sol tarafinda duktus arteriozus komsulugunda
yer alir. Shelf, preduktal, postduktal ve en sik olarak juxtaduktal yerlesimlidir.
Aortik media tabakasinin tutulumuna ek olarak intimal hipertrofi shelf
dokusunu c¢epecgevre sararak, ilerleyen agsamalarda lUmende daralmaya yol
acar. Bu alan ve koarktasyon dokusunun diger kisimlari duktal doku igerir. Bu
sebeple yetersiz duktal rezeksiyon sonrasinda, duktal dokunun progresif
proliferasyonu nedeniyle rekoarktasyon meydana gelir. Aortada, darlik
sonrasinda genellikle post stenotik dilatasyon mevcuttur. Darlik distalindeki
aorta duvari, proksimale oranla daha kalin duvarlidir. Rodbard‘a gore (48)
darlik bdlgesindeki akim hizi artigina bagll olarak aortik duvar lateral
basincinin azalmasi, intimal hicrelerin gogalmasina neden olmaktadir.

E) Siniflama

AK; uzunlugu, gelisim yeri, semptomlarinin ortaya ¢ikis zamani, aort
arkusunun anatomik yapisi ve eslik eden ek anomaliler gz 6nune alinarak
cesitli sekillerde siniflandiniimigir. ilk siniflamayr 1903 yilinda Bonet (49)
yapmis olup : infantil (preduktal) ve adult (postduktal) diye iki gruba
ayirmistir. Postduktal tip olarak da bilinen erigkin tip koarktasyonda, darlik
duktus arteriozus veya ligamentum arteriyozusun oldugu noktanin hemen
altindadir (Sekil-4). Eriskin tip koarktasyonda duktus genellikle kapali

oldugundan, olusan kollateral dolagim daha uzun yasam saglar.

5\/)6\\/?

Sekil-4: Postduktal tip aort koarktasyonu

infantil (Preduktal) tipte ise, darlik sol subklavian arterin ¢iktigi yerin

hemen distalinde,duktus arteriyozusun proksimalindedir, yani isthmustadir



(Sekil-5). Preduktal tip koarktasyon genellikle daha uzundur ve duktus
acikligiyla beraberdir (Duktusa bagimlh AK).

5\/)6\\/?

Sekil-5: Preduktal tip aort koarktasyonu

Semptomlarin baglama yasli anatomik isimlendirmeyi
yansitmadigindan ve bu tipler arasindaki farklar her zaman net olmadigindan
bu siniflandirma bugun kullaniimamaktadir. Son siniflandirmaya gore AK,
%98 oraninda sol subklavian arterin aort arkusundan g¢ikis yerinin hemen
distalinde ve duktus arteriyozusun aorta girdigi yerin yakininda jukstaduktal
pozisyondadir (Sekil-6). Bu terim koarktasyonun tam olarak duktusun
kargisinda bulundugunu gosterse de, kendi arasinda duktusun hemen
ustiinde preduktal, hemen altinda postduktal ve tam karsisinda paraduktal
olarak siniflandirilabilir. Van Praagh‘a goére (50) koarktasyon hemen her

zaman juxtaduktaldir.

Sekil-6: Jukstaduktal tip aort koarktasyonu



AK uzunluguna ve yapisina gore ikiye ayrilir:

1.Aortun media tabakasindaki kalinlagsmayla birlikte olan ve bu
noktada limeni daraltan tipe diskret koarktasyon denir.

2.Aortanin 5 mm’den daha uzun bir segmentinin normalde olmasi
gerekenden daha dar olmasiyla karakterize tipe ise tubuler hipoplazi denir.

Sik olarak bu iki grup AK adi altinda incelense de, ayirimin yapilmasi
klinik degerlendirme ve duzeltme operasyonu agisindan onemlidir.

AK eslik eden anomalilerin olup olmamasina gore siniflamasi
(Cerrahi sinifama) (46);

1. Izole aort koarktasyonu

2. Aort koarktasyonu + ventrikuler septal defekt (VSD)

3. Aort koarktasyonu + kompleks intrakardiyak anomaliler

AK isthmus ve/veya ark hipoplazisi olup olmamasina gére (Amato‘ya
gore);

1.Primer aort koarktasyonu

2.Isthmus hipolazisiyle birlikte aort koarktasyonu

3.Arkus ve isthmus hipoplazisiyle birlikte aort koarktasyonu seklinde
siniflandiriimistir (51).

F) Epidemiyoloji

Tahminen 10.000 canli dogumdan 80 konjenital kalp hastasidir. AK
sik rastlanan konjenital kalp anomalilerinden biri olup, her 10.000 canl
dogumda 5 oraninda goérulur ve tium konjenital kalp hastaliklarinin %5-8'ini
olusturur. 10.000 canli dogumun 4‘Unde PDA’nin eglik ettigi ya da etmedigi
izole koarktasyon gorulur. Erkeklerde, kadinlara oranla 1,27-1,74 kez daha
sik oranda gorullr. Erkek- kadin orani o6zellikle diskret koarktasyonda
belirgindir ve oran 2:1’dir. Abdominal AK kadinlarda daha sik gorulur. Hayatin
ilk yihnda kardiyak kateterizasyon ve cerrahi gerektiren 4. en sik konjenital
kalp hastahigidir.

G) Etyoloji

Codunlukla sporadik olgular olmakla birlikte son zamanlarda
kalitimsal olabildigi ve ikizlerde, kardeglerde veya birinci derecede

akrabalarda gorulme sikhiginin daha fazla olabilecegi bildiriimektedir (18).
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Beyazlarda Singapurdaki Asyalilara oranla 7 kat daha fazla siklikta goralmesi
ve Minesota’'da yapilan bir calismada ise hastaligin sikliginin diger
populasyonlara oranla yerli Amerikalilar arasinda daha az oldugunun
saptanmig olmasi hastaligin aktariminda genetik faktorlerin de rol oynadigini
goOstermektedir (52,53).

AK sikhiginda mevsimsel bir farkliik 6ne surulmektedir. Bunu ilk
olarak Campbell ve Polani (54) gozlemlemigtir. Miettinen ve ark. (55) nisan-
agustos aylari arasinda doganlarda AK insidansinin anlamli olarak azaldigini
tespit etmislerdir. Cinsiyet ayrimi yapildiginda erkeklerde bu mevsimsel
farkhligin daha belirgin oldugu bulunmustur. Bu goézlemler AK etyolojisinde
cevresel faktorlerin bulunma olasihigini arttirmaktadir, ancak bugine kadar
somut bir delil elde edilememisgtir.

Baska bir calismada gebelikte 6Ozellikle mineral yaglar gibi bazi
kimyasallara maruziyet durumunda koarktasyon riskinde artis oldugu
bildirilmistir (56).

Ovariyan agenezili ve kisa boylu gergek Turner sendromlu (45 XO0)
hastalarda %35 oraninda AK goruldugu bildirilmistir (18). Mozaik form Turner
sendromunda ve Turner fenotipinde ise AK goérilme riski normal
populasyondan fazla degildir. Tum AK vakalarinin %Z2’si ise Turner
sendromludur (54). Nadiren ailevi koarktasyon vakalari da bildirilmistir (57).
Sonugta diger dogustan kalp hastaliklarinin ¢odu gibi aort koarktasyonu da
multifaktoryel kalitim sonucu ortaya ¢ikmaktadir. Etyolojisinde hem genetik
hem de gevresel faktorler rol oynamaktadir (58).

H) Patogenez

AK olugsum mekanizmasi tam olarak bilinmemektedir. En yaygin
kabul goren teoriler; hemodinami ve ektopik duktal doku teorileridir.
Hemodinami teorisine gore cesitli nedenlerle veya intrakardiyak diger
anomalilere bagli olarak arkus ve isthmusdan gegcen kan miktarinin
azalmasina bagl olarak transvers arkus aorta veya isthmus hipoplazik kalir.
Normal fetusta isthmusdan toplam ventrikiler kan akiminin %10’u geger. Bu
da isthmus capinin g¢ikan aorta ¢apinin % 70-80’i kadar olmasini saglar.

infantil dénemde semptom veren bu tip AK’'ya transvers arkus ve isthmus
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hipoplazisinin de eglik etmesi olduk¢a sik gorulmektedir (18,43). Gergekte
akim teorisine gore azalmis kan akimina ve AK’ya yol agan intrakardiyak
defektler AK ile siklikla birliktelik gosteren defektlerdir. Bu teori ventrikiler
septal defekt (VSD), sol ventrikil c¢ikis yolu darligi, transvers arkus
hipoplazisi gibi patolojilerle koarktasyon birlikteligini agiklar (18). Bunun
tersine sag tarafta akimin azalmasina yol agan, dolayisiyla ¢ikan aort ve
transvers arkus tarafinda akim artisina yol agan lezyonlar (Fallot tetralojisi,
agir pulmoner stenoz gibi) ile neredeyse hi¢ bir zaman AK ile birliktelik
gostermezler. Rudolph ve ark.’na (59) gore koarktasyonun tipi ve prevalansi,
duktus arteriozus ve aortadan gecen fotal kan akim paterni ile iligkilidir. Eger
fotal hayatta aortik stenoz, aortik atrezi, mitral darlik veya mitral yetmezlik gibi
cikan aortadaki kan akimini azaltan ve ayni zamanda duktus arteriozus kan
akimini artiran patolojiler varsa, koarktasyon ve isthmus hipoplazisi ¢ok daha
sik goruldr. Bu durumun tam tersi olarak, fotal hayatta pulmoner kan akimini
ve buna bagli olarak sag-sol santi azaltarak duktus arteriozus kan akimini
azaltan pulmoner stenoz, pulmoner atrezi, Fallot tetralojisi ve trikispid
atrezisi gibi patolojilerin varliginda koarktasyon prevalansi azalirken, isthmus
gap! artar.

PDA disinda intrakardiyak lezyonu bulunmayan olgularda yalnizca
akim teorisi ile AK patolojisini agiklamak inandirici olmamaktadir. Bu olgular
icin ektopik duktal doku teorisi ileri surdlmustur. Ektopik duktal doku
teorisinde; duktal dokunun aort icinde de devamliligi s6z konusudur ve duktal
kapanma ile aort lumeninde de daralma olugur. Bu teori transvers arkus veya
abdominal aorta gibi AK'nin duktusun giris yerinden uzakta olusan sekillerini
aciklamakta yetersizdir (18).

Moskowitz ve ark.’na (60) gore, koarkte segmentin proksimalinde yer
alan aorta duvari yapisal olarak anormaldir. Bu duvar anomalisinin in utero
olustugu, koarkte segmentin proksimalinde yer alan ve aortadan dallanan
ana arterlerde de goéruldugu ileri surllmektedir. Ayrica distal aortik arkus
hipoplazisinin de bu duvar anomalisine sekonder gelistigi savunulmaktadir.
Skoda‘ya gore koarktasyon lezyonu, duktal kapanma sirasinda duktal doku

anomalisine bagl olarak gelisir. Bu teoriye gore lezyon fotal hayatta
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gelismez. Ancak arkus aortanin degerlendirildigi fetal ekokardiyografik
calismalarda genis bir duktusa ragmen, arkus aortada darlik olabilecegi
gosterilmigtir. Diger taraftan, fotal patoloji preparatlarinda da koarktasyon
shelf'i gosterilmigtir.

Kappetein ve ark. (61), aort koarktasyon patogenezinde noéral krest
gelisimindeki anomalileri suglamiglardir.

i) Patofizyoloji

AK'nin hemodinamik etkileri de@isken olup, darligin ciddiyetine, eslik
eden kalp defektlerinin tlrlne ve ortaya ¢ikan adaptasyon mekanizmalarina
baglidir. Fetal hayatta PDA’dan sag-sol sant olmasi nedeniyle kombine
ventrikuler atimin yalnizca % 10’u isthmusdan gectiginden ve sol ventrikul
plasental dolagim nedeniyle diusuk sistemik dirence karsi c¢alistigindan
hemodinamik olarak anlamli bir etki olusturmaz. Ancak dogumdan sonra
plasental dolasimin ortadan kalkmasi ve duktusun kapanmasiyla birlikte sol
ventrikul yuksek sistemik dirence karsi galismaya baslar. Hem dogal olarak
artmig, hem de AK'nin agirligina bagl olarak patolojik olarak artmis sistemik
tansiyonun olusturdugu ylksek basing (artylk) nedeniyle sol ventrikil atim
hacmi azalir ve diyastol sonu basinci artar. Ozellikle adaptasyon
mekanizmalarinin gelismesi igin yeterli zamanin olmadigi yeni doganlarda bu
durum myokard kasilmasini bozarak agir kalp yetersizligi ve soka kadar
uzanan klinik tablolara yol agabilir (18,62).

izole AK'lI hastalarda AK'nin temel fizyolojik etkisi, sol ventrikiil
artyukunde artmadir. AK’li yenidoganlarda artyukun artmasi sol ventrikdl
fonksiyonlarinda ciddi bozulmaya yol acar. Buna bagl olarak 6nce sol
ventrikll diyastol sonu basinci, daha sonra da sol atriyal basing yukselir.
Basinci artan sol atriyum gerilerek foramen ovaleyi agar ve sol-sag sant
atriyumda belirginlesir. Pulmoner vendz basincin artmasi ve atriyal sol-sag
sant, pulmoner hipertansiyona yol agar. Boylece sag ventrikul ejeksiyon
fraksiyonu (EF) azalir ve sag ventrikil basinci artar. Bu donemde EKG’de
sag ventrikll hipertrofisi bulgulari goralir. Sag ventrikll basincinin artmasiyla

sivi retansiyonuna bagli semptomlar olusur. Sol ventrikil atim hacmindeki
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azalmaya bagh olarak renal perflzyon diser ve bunun sonucunda akut
bdbrek yetersizligi (ABY) gelisebilir.

Frank Starling mekanizmasi, renin-anjiyotensin sistemi (RAS) ve
sempatik sinir sistemi aktivasyonu kardiyak atimi artirmaya yonelik
adaptasyon mekanizmalaridir. Ancak bu kompansasyon mekanizmalari
yenidogan miyokardinin immatur yapisi, azalmig beta-adrenerjik reseptor
innervasyonu ve sol ventrikul miyokard kompliyansinin erigkine goére daha az
olmasi nedenlerinden dolayi bagarili olamaz (18,62).

izole AK olan siitcocuklarinda, koarktasyonun Ustii ve alti arasinda
kollateraller geligtiginde, vucudun ust yarisindaki hipertansiyon bir oOlgtude
azalir. Hastalarin hipertansiyonlari medikal olarak tedavi edildiginde, sol
ventrikil genislemesi ve hipertrofisi gerilerken, fonksiyonlari duzelme
egilimine girer. Bunun yaninda sag ventrikll genislemesi durarak gerileyebilir.

AK'lI hastalarda darligin dncesindeki ve sonrasindaki damarlarda da
anormallikler ortaya c¢ikar (63). Yenidogan ve sutcocuklarinda AK oncesi
bdlgedeki damarlarin  elastikiyetinin  azaldigi, norepinefrine  olan
duyarhliklarinin arttigi gézlenmistir (63-65). Plazma renin aktivitesinin fazlaca
arttig1 ve baroreseptor reflekslerin daha ylksek kan basincina ayarlandigi
saptanmigtir (66,67). Bu anormallikler tedaviden sonra da devam edebilir ve
erken vyaslarda koroner ve serebrovaskuler damarlarda sorunlar ortaya
cikarabilir (68-70).

AK, VSD ile birlikte oldugunda, sag ventrikilin hem basing yluki hem
de hacim yuku artar. Boylece pulmoner arteriyel ve vendz hipertansiyon
belirginlesir. Koarktasyon kendisi pulmoner hipertansiyon ve atriyal seviyede
soldan saga sant olusturana kadar, kalpteki hemodinamik durum VSD’nin
biyUkligine baghdir. izole AK olgularinda pulmoner vaskiiler direnc¢ artarak
ciddi pulmoner hipertansiyon geligebilir. AK ile birlikte sol kalp obstruktif
lezyonlari da varsa, sol atriyal basing artigi ile pulmoner hipertansiyon daha
kisa surede ortaya cikar. AK, buyuk arter transpozisyonu ile birlikte
oldugunda diferansiye siyanoza neden olur. Bu durumda duktustaki sag-sol

sant ile inen aortaya daha fazla oksijenlenmis pulmoner arteriyel kan gider.
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Bdylece duktusu acik preduktal koarktasyonun tersine, Ust taraf siyanotik, alt
taraf pembe kalir.

J) Kollateral Dolagim

Koarktasyonun c¢arpici Ozelliklerinden bir tanesi de koarkte
segmentin proksimali ile distali arasindaki kollateral dolagimdir. Kollaterallerin
iyi gelismesi durumunda paraskapular pulsasyon ve kosta ¢entiklenmesi gibi
klinik belirtiler izlenir. Kosta c¢entiklenmesi 4-5 yas oncesinde gorulmez.
Koarkte segmentin proksimalinde kalan 1. ve 2. kostalarda g¢entiklenme
go6rulmez. Kollateral dolasim yeni dodanlarda mevcuttur; ancak kollateral
damarlarin boyutlari ve sayilari yasla birlikte artis gosterir. Kollateral
dolagimin bilyiik kismi subklavian arter ve dallarindan saglanir. internal
torasik arter, interkostal arterler, transvers servikal arter, skapular arter,
lateral torasik arter, muskulofrenik arter, superior epigastrik arter, lumbal arter
ve spinal arter bilinen en énemli kollateral damarlardir (Sekil-7). Anterior ve
posterior olmak Uzere 2 tane kollateral sistem mevcuttur. Anterior kollateral
sistem internal torasik arterin epigastrik arteriyel sistem vasitasiyla eksternal
iliak arterlere ulasmasi ile son bulur. Posterior kollateral sistemde ise
tiroservikal trunkustan g¢ikan dallar geniglemis interkostal arterler Uzerinden
inen aortaya ulasirlar. Bu kollateraller primer olarak inen torasik aortanin Ust
kisimlarina dokulur. Koarktasyonun distalinde inen torasik aortaya dokulen
en buyuk iki damar, 3. ve 4. interkostal arterlerdir. Bu 2 interkostal arter,
kollateral dolagimin yarattig1 ters akim ile olduk¢a geniglemiglerdir. Bu ters
akim, intraoperatif olarak doppler akim dedektorleri ile tespit edilir ve
koarktasyonun duzeltiimesini takiben normale doner (70). Daha alt
segmentlerde yer alan interkostal arterler kollateral dolagima daha az katki
saglarlar. Ayni durum inferior epigastrik arter ve diger abdominal aorta
kaynaklh kollateral damarlar icin de gecerlidir. Kollateral dolasim ve bununla
iligkili Kklinik bulgular, koarktasyonun anatomik varyasyonlari ile birlikte

degisiklik gosterebilir.
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Sekil-7: Aort koarktasyonunda kollateral dolasim. Anterior'da a.mammaria
interna‘dan epigastrik arteriyel sistem yoluyla alt ekstremiteye, a.mammaria
interna‘dan skapular kollateraller ve interkostal arterler yoluyla inen aortaya
ve intraabdominal organlara kan akimi saglayan ve temel olarak her iki
subklavian arterden kdken alan kollateraller goruluyor. (28)

K) Aort Koarktasyonuna Eslik Eden Diger Anomaliler

Koarktasyon, ileri yas ¢cocuklarda veya geng eriskin yaglarda tespit
edildiginde, eglik eden kardiyak anomalilerle birlikteligi sik degildir.
Yenidogan ve bazi olgularda infant doneminde bulgu veren koarktasyonlara
siklikla intrakardiyak anomaliler eglik eder. AK ile birlikte %70 oraninda ek
anomaliler gorulmektedir.

Koarktasyonla birlikte aortik hipoplazi, aort kapak anomalileri, VSD,
PDA ve mitral kapak anomalileri siktir. PDA, yenidodanlarin neredeyse
%100‘Unde ve birgok infantta ise preduktal tipte bir koarktasyonla birlikte
bulunur. Bu, ek bir anomaliden ziyade izole koarktasyonun bir pargasi olarak
kabul edilir. Distal aortik arkin tubuler hipoplazisi de yine ek bir anomali
olarak degil koarktasyonun bir pargasi olarak kabul edilir. Daha az siklikta

bayUk arter transpozisyonu, ¢ift ¢ikigh sag ventrikil gibi anomalilere eslik
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edebilir. Tum bu kalp anomalileri intrauterin donemde antegrad aortik kan
akimini dugurme egilimindedir.

AK ile birlikte gorulen en sik anomali bikUispid aort kapagidir. Cesitli
calismalarda bu birlikteligin sikhdr %20 ile %85 oranlarinda bildirilmigtir (71).
Otopsi serilerine goére bildirilen prevalansi Becker ve ark.’a (72) gore %46,
Tawes ve ark.’a géreyse %27‘dir. AK ile birlikte biklspid aorta, mitral kapak
anomalileri, subaortik stenoz gibi sol kalbin bircok bolgesindeki tikayici
lezyonlarin bir arada bulunmasi Shone sendromunu olusturur. AK ile birlikte
PDA %18-60, VSD %17-50 oraninda bildiriimektedir (71). VSD’nin tum tipleri
AK ile birlikte goérulebilir. (Tablo-1)

Turner sendromu ve von Recklinghausen hastaligi ile koarktasyonun
birlikteligi gorulebilir. Nadir olarak koarktasyonlu hastalarda Noonan

sendromu veya konjenital rubella sendromu olabilir (73).

Tablo-1:Aort koarktasyonuna eglik eden kalp defektleri

Eslik Eden Kalp Defekti | %
Bikispit aort kapad 20-85
Ventrikiler septal defekt 17
Aort kapadi darhg 6-13
Hipoplastik sol ventrikil 9
Subaortik darlik 4.5
Subaortik darlik ve VSD 2-4
Atriyoventrikiler septal defekt 3-4
Bliylk arterlerin transpozisyonu 4-5
Cift cikigh sad ventrikdil 3
Tek ventrikdl 3
Digerleri <3

VSD:Ventrikiler septal defekt

L) Klinik Ozellikler ve Diyagnostik Kriterler
Hastanin bagvuru sirasindaki sikayetleri ve diyagnostik kriterler,
onemli dlglude prevalansa eslik eden intrakardiyak anomalilere ve hastanin

basvuru sirasindaki yasina baghdir.
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L.1.Yenidogan ve infant donemi

Fetusta koarktasyonun varligi énemli degildir. Clnkl ventrikdl atim
hacminin yalnizca %10’u isthmustan geger. Dogumu takiben tum kalp atim
hacminin stenotik aortik segmentten gecmesi gerekir ve klinik semptomlar
ortaya c¢ikar. Dogumdan sonra herhangi bir belirtisi olmayan bebekte
genellikle ilk iki hafta icerisinde duktusun kapanmasi ile takipne, tasikardi
gelisir ve hafif bir siyanoz fark edilir. lyi beslenememe ve tarti alamama, hizli
ve zorlu nefes alip verme en sik gorulen bulgulardir.

Yenidoganda koarktasyonun bulgu ve belirtileri kalp yetmezIigi
tablosu seklindedir. Degigken bir slire boyunca genel durumunun iyi olmasini
takiben, takipne, beslenme problemleri ve terlemeler gorilmeye baglar.
Muayenede sternumun sol kenari ve koarkte bolgenin posteriorunda gallop
ritmi  ve sistolik GftrGm duyulur. Radiyal ve brakiyal nabizlarla
kargilastinildiginda femoral nabizlarin dolgunlugu daha azdir, gecikmelidir
veya yoktur. Ozellikle genel durumu kétu, tasikardik hastalarda nabiz palpe
etmek ¢ok zor olabilir. Kan basinci élgiminde kollarda kan basinci bacaklara
go6re yuksektir (>20mmHg). Normalde osilometrik yontemle Olgllen sistolik
kan basinci, bacaklarda kollara gore 5-10 mmHg daha yuksektir.
Oskultasyon yontemi kullanildiginda fark 20 mmHg’a kadar gikabilir. Ancak,
yenidogan ve sutgocuklugu doneminde alt-Ust ekstremitede kan basinglari
esit olabilir. AK’da ise kolda hipertansiyon vardir ve koldaki kan basinci
bacaktakinden daha yuUksektir. Femoral nabizlarin zayif alinmasi, alt-ust
ekstremite kan basinci farkinin 20 mmHg’nin Uzerinde olmasi AK tanisinda
onemli bulgulardir (74). Kan basincinin her iki kolda ol¢iimesi 6nemlidir. Sag
kol kan basincinin sol koldan daha yuksek olmasi, koarktasyon bolgesinin sol
subklavian arteri de icerdigini gosterir. Duktusun kapanmasinin zaman
almasi ve kapanma suresinin degisken olmasi, muhtemelen en azindan izole
koarktasyonlu hastalarda kalp yetmezIigi kliniginin ortaya ¢ikmasini geciktiren
bir faktdordur. Duktusun kapanmasi genellikle pulmoner ugtan baslar ve genel
olarak aortik ucun kapanmasina kadar jukstaduktal bolgede aortada ciddi
darlk olusturmaz. Duktus nedeniyle dogumda femoral nabizlari normal olan

hastalarin dogumdan 1 hafta sonra nabizlari alinmayabilir.
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L.2.Cocukluk ¢ag: (1-14 yaslar)

ilk basvuru sirasinda 1 ile 14 yasinda olan ¢ocuklarin nerdeyse
tamami, koarktasyonla birlikte ciddi baska bir anomalileri olmadigi surece
asemptomatiktir. Tawes ve arkadaslari eslik eden anomalisi olan ¢ocuklarin 3
yasina kadar kalp yetmezligi tablosu ile bagvurdugunu, Patel ve ark. (75) ise
1 ile 14 yas arasi 65 ¢ocuktan 7‘sinde (%11) kalp yetmezligi gelistigini tespit
etmiglerdir. Hipertansiyon hastalarin %90‘inda mevcuttur. Akciger filminde,
hastalarin %33‘Unde kardiyomegali, %15‘inde ise kosta c¢entiklenmesi
bulunur, ancak c¢entiklenme 3-4 yaslarindan o6nce goérilmez. EKG'de
cogunlukla sol ventrikiler hipertrofi goérulir, sag ventrikller hipertrofi
pulmoner arter basinci artmig olan pulmoner hipertansif hastalarda gorulur.
EKG hastalarin1/3‘Unde normaldir.

L.3.Adolesan ve erigkin

Asemptomatik olarak kaldigindan birgok addlesan ve geng erigkin
hastada rutin muayene sirasinda kardiyak ufurum duyulmasi, hipertansif
degerler Olgclilmesi veya anormal akciger filmi gorilmesiyle beraber, femoral
nabizlarin zayif alinmasi ve gecikmesi veya hi¢ alinamamasi ile tani konulur.
Hipertansiyon yaygindir ve daha geng yastaki hastalara gore ciddi boyuttadir.
30lu yaslarda kalp yetmezligi gorulur. Kalp yetmezligi gelismesi oncesinde
efor dispnesi, kardiyomegali ve EKG'de ciddi sol ventrikil hipertrofisi gorular.
Bas agrisi, burun kanamasi, halsizlik, 6zellikle baldir bélgesinde kladikasyo
gibi sikayetler ortaya c¢ikar. Kollateral damarlar genellikle palpe edilebilir veya
posteriorda dinlemekle Ufiriim duyulabilir. Iyi gelismis kollateralleri olanlarda,
g6gus sag ,sol yan tarafinda ve sirtta sistolik veya devamli Gfaram igitilebilir.

Bu hastalarda, arka interkostal araliklarda tril alinabilir.

M) Tani Yontemleri

M.1.Elektrokardiyografi

Anlamh AK varhiginda bile ¢ocuklarda EKG ¢ogu kez normaldir.
Beklenen ilk dedisiklik prekordial derivasyonlarda voltaj artigidir. Cogu
hastada sol aks ve sol ventrikul hipertrofisi bulgularina rastlanir. Sol ventrikal

hipertrofisi, ciddi ve uzun suredir AK olan vakalarda gorulir. Sag dal blogu,
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erigkinlerin ve blyuk ¢ocuklarin %50’sinde gorulur. Egzersiz EKG’si normal
olabilir veya ST segment baskilanmasi ve iskemiyi gosteren T dalga
degisiklikleri gorulebilir. Semptomatik koarktasyonlu hastalarda ise; siklikla
anormaldir ve eslik eden anatomik defektleri yansitir. izole AK'li vakalarda
sag ventrikul hipertrofisi ve sag dal blogu saptanir. Sol ventrikil ytuklenme
bulgulari duktus kapaninca ortaya c¢ikar.

M.2.Telegrafi

Kalp boyutlari normal veya hafifce artmistir. Sol ventrikil konturunda
hafif bir genisleme olabilir. Ciddi sol ventrikil yetersizligi veya intrakardiak
sant olmadikga pulmoner vaskiller golgeler normaldir. Cikan aortada
dilatasyon gorulebilir. Aort topuzu normal veya belirgin olabilir. Bazi
hastalarda pre ve post stenotik dilatasyona bagli olarak ¢ift konturlu aortik
yapi goralur, “ 3 isareti” olarak adlandirilir ve anteroposterior (AP) grafide sol
paramediastinal bolgede gorulur. Pratik olarak, kaburgalarda centiklenme
torasik AK igin patognomiktir (sekil-8). Bes yasin altinda nadir olup, goérilme
sikligi yasla artar. Buyuk c¢ocuklarda, c¢ogunlukla bilateral olarak 4-9.
kaburgalarin alt yuzlerinde ¢entiklenme goérulir. Semptomatik koarktasyonlu
hastalarda ise; belirgin kardiyomegaliye ek olarak, pulmoner venoz

konjesyon ve pulmoner 6dem gorulebilir.

Sekil-8: Aort koarktasyonlu hastada oklarla isaretli klasik 3 figurl ve kosta
centiklenmeleri
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M.3.Ekokardiyografi

iki boyutlu EKO vyenidogan ve kiiciik infantlarda koarktasyonu
gbsterebilir ve genellikle tanimlayici bir galismadir. iki boyutlu EKO infant
¢agi disinda da faydali olabilse de genellikle tanimlayici bir galisma degildir.
iki boyutlu EKO’da suprasternal incelemede, posterolateral planda, inen
aortanin rafa benzer ¢ikintih membrani goralir. Aortik kapak anomalileri ve
diger eslik eden anomaliler saptanir. Sol ventrikul duvar kalinligi ve kalp
fonksiyonlari degerlendirilir. Doppler ekokardiografide, koarktasyon distalinde
akimin azaldidi saptanir. Darlik 6dncesindeki ve sonrasindaki akim hizlari ve
basinglar dlgulerek gradiyent hesaplanir.

M.4.Kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi

Bu hastalarda kalp kateterizasyonu tanisal veya tedavi (girisimsel)
amagclh yapilabilir. Gunimuzde ekokardiyografi ile taninin blyudk oranda ve
dogru sekilde koyulabilmesi nedeniyle tanisal kateterizasyon sayisi
azalmistir. Buna karsin balon anjiyoplasti ve stent yerlestirme iglemlerinin
artmasi nedeniyle tedavi amacli kalp kateterizasyonu orani artmistir (43).
EKO ile AK tanisi kesin olarak konulmus hastalara, cerrahi dncesi diagnostik
kateterizasyon genellikle gerekmez. Koarktasyonun atipik yerde oldugu veya
¢cok sayida oldugundan suphelenilen vakalarda yapilabilir. Koarktasyon
altindaki ve ustundeki basinglarin dlgimua yapilir. Balon dilatasyon teknidi,
kateterin ge¢mesine izin veren darliklarda uygulanir. Anjiyografi, aortik
arkustan ¢ikan damarlardaki anormallikleri, kollateral damarlarin gelisimini ve
koarktasyon anatomisinin 6zelliklerini belirlemede faydalidir.

M.5.Manyetik rezonans goriintiileme ve bilgisayarli tomografi

AK tanisi ve tedavi sonrasi izleminde BT ve MRG yoOntemleri gibi
invazif olmayan kesitsel gorintileme yontemleri giderek artan bir siklikta
kullanilmaktadir (76). (Sekil-9,10) Her ki yontemle de u¢ boyutlu
rekonstriksiyon goruntuleri olusturulabilmekte, koarkte segment ve eslik
eden anomalilerin morfolojisi ve komsuluk iligkileri daha gergekgi olarak
ortaya konabilmektedir (43). MR anjiyografi yontemiyle AK'nin yeri, darligin
derecesi, stenotik segmentin uzunlugu arkus ve/veya isthmik hipoplazinin

olup olmadigi, eglik eden PDA varhigi gibi detaylar gosterilebilmektedir
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(43,76). Koarktasyonun ciddiyeti, infantlarda 6zellikle aorta kiglkse ve
duktus agikhigi patentse aortografi ile daha net bir sekilde anlasilir. Ayrica
istmus hipoplazisinin, kollateral dolagimin, anevrizma mevcudiyetinin ve
duktus agikliginin gosterilebilmesi icin aortografi altin standarttir. infant grubu
disindaki hastalarda kardiak kataterizasyon yerine artan bir gekilde diger
goruntuleme yontemlerinin, 6rnegin MRI kullanimi giderek artmaktadir.
Torasik aorta ve iligkili tum vaskuler yapilarin ¢ok detayh gorinumleri ve
cerrahi sonrasi degisiklikler elde edilebilir; hatta genellikle aortografi ile elde
edilen detaylarla rekabet edebilecek hatta onlari agabilecek verilere
ulasilabilir (77,78). Geng yastaki ve goruntilemenin tekrarlanma olasiliginin
fazla oldugu, dolayisiyla radyasyona maruz kalma olasihiginin yuksek oldugu
hastalarda, kontrast madde allerjisinin oldugu durumlarda BT yerine MRG

tercih edilmesi daha dogrudur (76).

-'? r -y ' g2 .
Sekil-9: Koarktasyonun sagittal projeksiyonda MR goruntusu. Sol subklavian

arter (LSA) distalinde diskret koarktasyon goéruliyor. Koarktasyon distalinde
orta dereceli post stenotik dilatasyon mevcut. (28)
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Sekil-10: Sol lateral projeksiyonda 3 boyutlu BT gorintist. Diskret
koarktasyon ve tortly6z transvers arkus ve isthmusu olan infant. (28)

N) Dogal Seyir

Eger tedavi edilmezse izole kritik koarktasyon ile dogan hastalarin
yaklagik %10’u yasamin ilk ayinda akut kalp yetmezligi nedeniyle yagsamini
yitirmektedir. (Sekil-11) %20°lik diger bir kisim hastanin ise kalp yetmezligi ya
da onun sekelleri nedeniyle ilk yilin icerisinde dlmesi beklenir. %10‘luk diger
bir kesimin ise genellikle kronik kalp yetmezligi nedeniyle 1 ile 4 yaslar
arasinda olmeleri beklenir. Bu sebepten dolayi hastalarin %50'si ilk 10 yil
icerisinde kaybedilirler. Hastalarin % 25'i 14-20 yas arasinda infektif
endokardit, aort diseksiyonu, aort ruptiri veya berry anevrizma rapturine
sekonder intrakraniyal kanama nedeniyle kaybedilir. Baska bir %25'lik hasta
grubu ise 20-50 yas arasinda bu sebeplerden veya erken koroner arter
hastaligi, hipertansiyon ve kapak hastaliklarindan kaynaklanan kalp
yetmezliginden dolayl kaybedilmektedirler. Butin bu durumlarin sonucu
olarak hastalarin % 90‘ 50 yasina ulagsmadan kaybedilirler. %5'lik bir hasta
grubu 50-60 yas arasinda ve geri kalan %5'lik son hasta grubu ise daha ileri

yaslarda kaybedilirler.
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Sekil-11: Mudahale edilmemis aort koarktasyonunda yasa gore sagkalim
orani. (79)

infektif Endokardit ve Endarterit

infektif endokardit ve endarterit ortalama 29 yas civarinda sik
olmakla birlikte ilk bes dekatta esit siklikla 6lime sebep olur. Enfeksiyon
genelde biklspit aortik kapak Uzerinde goralur. Mitral kapak tzerinde ve VSD
ile iligkili olarak da nadiren enfeksiyon gorulebilmektedir. Endarterit ise aort
kapak duvari Uzerine dogru olusan jet akim lezyonuna bagli olarak
poststenotik segment ile iligkili olarak gelisir ve daha az siklikta goérulur.
Mikotik anevrizma olusabilir.

Aortik Ruptur

Aortik ruptur en sik ikinci ve Uguncu dekatta olmakla birlikte ortalama
27 yas civarinda olusur. Genelde asendan aortayla iligkilidir ve perikarda
dogru ilerleyerek tamponada sebep olur. Daha az siklikla koarktasyonun
distalindeki poststenotik dilate ve ince aortik segmentte gelisir. Bu rupturlerin
¢ogu gercek dissekan anevrizma rupturleridir (4).

intrakranial Lezyon

intrakraniyal lezyonlar Reifenstein‘in (4) serisine gére ortalama 28:
Abbott'un (31) serisine goreyse ortalama 30 yas civarinda 6lume sebep
olmaktadir. Literaturdeki 35 hasta arasinda aort koarktasyonu ve eslik eden

serebrovaskuler hastaligi olan 21 yasindan geng¢ hastalar Shearer ve ark.
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tarafindan yeniden gbézden geciriimis ve serebrovaskiler olay esnasinda
sadece 3 hastanin 7 yasindan kuguk oldugu ve bu olayin gogu hastada 6lum
ile sonuglandigi tespit edilmistir. Vakalarin gogunda Willis poligonuna lokalize
konjenital berry anevrizmasinin rupturine sekonder gelisen subaraknoid
kanama tespit edilmis. Bu tur lezyonlar genel popllasyona goére
koarktasyonlu hastalarda daha sik gorulur ve eslik eden hipertansiyona
sekonder olarak daha sik rupture olma egilimindedir.

O) Tedavi

AK’da tedavi endikasyonlari:
1. Kritik AK (semptomatik AK): Yenidogan déneminde karsilasilan PDA
acikhgina bagimh agir AK
2. Yenidogan ve sutgocuklugu déneminde AK’ya bagli olarak semptomatik
hale gelen, kalp yetersizligi bulgulari ile bagvuran hastalar
3. AK’ya bagl hipertansiyonu olan ve/veya Ust ve alt ekstremite kan basinci
farki 20 mmHg’'nin Gzerinde olan hastalar
4. Anjiyografisinde tipik AK gorunumui olmakla birlikte gelismis kollateral
dolagimi nedeniyle gradyent alinamayan hastalar

Dogal gidisine birakildiginda mortalite ve morbiditesi olduk¢a yuksek
oldugundan AK tanisi alan hemen hemen butun vakalarda uygun zamanda
ve uygun yontemle mudahale endikasyonu vardir. Tedavi yontemleri tek
baglarina bir segenek olarak veya degisik klinik durumlarda kombine olarak
kullanilabilirler (43).

Tedavi Yontemleri:
1. Medikal tedavi
2. Cerrahi tedavi
3. Balon anjiyoplasti
4. Aortik stent yerlestirilmesi

1. Medikal tedavi

AK’nin medikal tedavisi 6zellikle konjestif kalp yetersizligi veya sok ile
basvuran yenidoganlarda uygulanir. Prostoglandin E1 (PGE1) (0.1
mcg/kg/dk) infuzyonu baglanir ve koarktasyon cerrahi olarak duzeltilinceye
kadar PGE1 inflizyonuna devam edilir. infantlarin %80‘inde PGE1
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inflzyonuna dramatik bir cevap olusur. Femoral nabiz geri gelir ve viicudun
alt kisminin hipoperfliizyonu sebebiyle olusan metabolik asidoz sona erer.
Boylece bobrekler ve diger organlar korunur. Bu durumda, yenidoganin klinigi
ve hemodinamisi stabilize olana kadar operasyon 6 ila 12 saat hatta bazi
hallerde daha uzun bir sire ertelenebilir.

Gerektiginde yogun antikonjestif tedavi; kardiyotonikler (6zellikle
dopamin, dobutamin, adrenalin), diuretikler ve oksijen uygulanarak sok ve
hipoperfizyon duzeltilir. Kompleks koarktasyonlu bebeklerde vyalnizca
medikal tedaviye yanit olasi degildir. Medikal tedavinin amaci hastayi
cerrahiye hazirlamak igin stabilize etmektir. Hipertansiyon hastaligin basinda
olmasa bile, zamanla ortaya c¢ikabilir. Hafif koarktasyonlu vakalar
hipertansiyon agisindan yakin takip edilmeli, tim ekstremitelerde kan basinci
Olctlmeli ve farkin artip artmadigi izlenmelidir. Hipertansiyon oncelikle beta
adrenerjik blokerlerle, daha sonra diger antihipertansiflerle tedavi edilmelidir.
Asil 6nemli olan tedavi, darhidin cerrahi olarak rezeksiyonu veya balonla
genisletiimesidir.

Operasyon Endikasyonlari

izole koarktasyon teshisi bash basina bir operasyon endikasyonudur,
¢cunkl yasam sansi cerrahi sonrasinda daha yuksektir. Hayatin ilk birkag
ayindan sonra subklavian flep onarimi veya u¢ uca anastomoz tekniklerinden
herhangi birisi uygulanabilir. Hayatin ilk birka¢ ayinda genisletme amaciyla
subklavian flep yapilsin ya da yapilmasin u¢ uca anastomoz yapilmasi
endikedir. Sol karotis arter (LCA) ile sol subklavian arter (LSA) arasindaki
hipoplastik arkus segmentinin genigletiimesi gerekliligi tartismalidir, ancak
sonugclarinin iyi oldugu bildirilmigtir (47,80).

2.Cerrahi Tedavi

Semptomatik yenidogan ve sutgocuklari klinik olarak stabilize
edildikten hemen sonra girisim uygulanmalidir. Asemptomatik yenidogan,
cocuk ve erigkinlere elektif olarak girisim uygulanir. Secilecek cerrahi teknik,
koarkte segmentin uzunlugu, duktusla olan lokalizasyonu, distal aortta
kollateral dolagiminin durumu, aort duvarindaki aterosklerotik degisiklikleri,

hastanin yasi, klinik bulgulari ve eslik eden diger kalp defektlerinin tedavi
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gereksinimleri  degerlendirilerek  belirlenir.  Sutcocuklugu  cagindaki
koarktasyonlarda, anatomik kosullar daha elverigli oldugu igin genellikle
rezeksiyon ve direkt u¢ uca anastomoz yontemi veya subklavian flep
aortoplasti tercih edilmektedir. AK’lI asemptomatik hastalarda en uygun
ameliyat zamani sutgocuklugu veya erken c¢ocukluk dénemi olarak kabul
edilmektedir (81).

insanlarda AK’nin cerrahi tamiri ilk olarak koarkte segmentin
rezeksiyonu ve saglam uglarin direkt anastomozu yontemi ile Dr.Crafoord ve
Dr.Nylin (34) tarafindan 1944’te yapilmistir. Bu operasyon bugln de lokalize
diskret koarktasyonlu hastalarda standart cerrahi seklidir. 1957°de Vosschulte
(37) yama grefti ile aortoplasti yontemini tarif etmigtir. Rezeksiyon ve direkt
u¢ uca anastomoz uygulanan hastalarda ylksek rekoarktasyon sikhginin
olmasi Uzerine Waldhausen ve Nahrwold (38) tarafindan 1966’da subklavian
flep aortoplasti yontemi ilk olarak kullaniimistir. Daha sonraki yillarda dakron
denilen sentetik materyalden yapilan tup yerlestiriimesi uygulanmaya
baslanmigtir. Son olarak 1986 yilinda Lansman (39) tarafindan genisletilmis
rezeksiyon ve ug¢ uca anastomoz yontemi uygulanmistir. Gunimuiuzde AK

cerrahi tamiri igin gesitli yontemler kullaniimaktadir.

2.a.Erken donem komplikasyonlar

1.Parapleji

Koarktasyon cerrahisinin en ¢ok korkulan komplikasyonudur. Brewer
ve ark.’nin (82) 1972'de yayinladigi 12.000 hastalik bir seride parapleji orani
% 0,5 olarak bildirilmigtir. Yasla gelisimi artan kollateral damarlarin
yenidoganlarda ve infantlarda henluz gelismemis veya az gelismis olmasi ve
bu nedenle frajil kollateral damarlardan kanama ihtimalinin distk olmasi
nedeniyle bu yas grubunda parapleji riski daha azdir. Ayrica yenidogan ya da
infant aortasinin ¢ap olarak klguk olmasi nedeniyle daha kisa surede
anastomoz tamamlanabilir ki, bu da parapleji riskini azaltan sebeplerden
birisidir.

Parapleji gelisiminde, yetersiz kollateral dolagim varliginda, 30

dakikayl gecen klemp suresi ve eslik eden hipotansiyon en ¢ok sucglanan
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sebeplerdir. Medulla spinalis kanlanmasini anterior spinal arterler saglar.
Anterior spinal arter her iki vertebral arterden kanlanir. Aberran sag
subklavian arter (RSA) varliginda anterior spinal arter kanlanmasi azalir.
Klemp doneminde eger interkostal arterler ve 6zellikle de Adamkiewicz arteri
oklide olursa, parapleji riskinde anlaml bir artig olur.

2.Kanama

Koarktasyon tamirinden sonra gorulen en sik komplikasyon
kanamadir. Kanamanin en sik sebebi anastomoz hattindaki gerginlige bagli
olarak sutlrlerin acilmasidir. Bu sebeple posteriorda mutlaka devamli dikis
teknigi kullaniimalidir. Aortanin posterioru devaml dikislerle suture edildikten
sonra distal ve proksimal aortik ucglar parsiyel olarak yavagga yaklastirilarak
sutarler Gzerindeki gerginlik minimalize edilmelidir. Takiben anastomoz hatti
tamamen yaklastirilarak anterior ytz suture edilir.

3.Silotoraks

%5 vakada gorulen bir komplikasyondur. Lenfatik damarlar LSA
orijinine ¢ok yakin bir seviyede LSA'yI ¢aprazlar. Lenfatik damarlar goruldugu
yerde baglanmali veya koterize edilmelidir. Mediastinal plevranin dikkatle
kapatiimasi da post operatif persistan silotoraksi 6nlemek acisindan
onemlidir. Tedavisinde Oncelikle konservatif yontemler uygulanir. Oral alim
kapatilir. Somatostatin analoglari i.v infuzyon olarak verilir. Orta zincirli yag
asitlerinden zengin total parenteral nutrisyon (TPN) destegi verilir. Medikal
tedaviye ragmen persistan drenaj mevcutsa cerrahi tedavi uygulanir.

4.Nervus laryngeus recurrens paralizisi

PDA'nin serbestlenmesi sirasinda nervus laryngeus recurrens
vizualize edilmelidir. Ayrica medial plevral flep serbestlestirilirken de nervus
vagusa dikkat edilmelidir. Plevral flebin askiya alinmasina bagli olusan
gerginlik nervus laryngeus recurrens hasarina yol acabilir. Rekoarktasyon
vakalarindaki ileri derecede yapisikliklar da diseksiyon sirasinda nervus
layngeus recurrens hasarina sebep olabilir.

5.Paradoksal (rebound) hipertansiyon

Cerrahi sonrasinda ilk 1 hafta suresince hastalarda orta dereceli

hipertansiyon sik gorulir. ik 24-48 saatte goriilen hipertansiyon siklikla
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cerrahi strese sekonder olarak artmig katekolamin duzeylerine ve artmig
baroreseptdr cevabina baglidir. Bu slire boyunca labetalol ile hem alfa hem
de beta reseptor blokaji oldukga faydalidir. Alternatif olarak kisa etkili bir beta
blokér olan esmololin surekli i.v infuzyonu tedavide kullanilabilir.
Kirksekizinci saatten sonra gorulen hipertansiyon ise siklikla artmis renin ve
anjiyotensin duzeyleri ile iligkilidir. Yenidogan, infant ve ¢ocuklarda haftalar
icerisinde kan basinci seviyeleri normal sinirlara donerken, eriskin hastalarda
kan basinci yuksekligi kalici olabilir. Medikal tedavisinde ACE inhibitora olan
enalapril en uygun secenektir.

6.Mezenterik Arteritis (Postkoarktektomi sendromu)

Tum serilerde % 5-10 oraninda goérulen bu komplikasyon, genellikle
postoperatif 3-5.gunlerde ortaya ¢ikar ve karin agrisi ve batin distansiyonu ile
kendisini gosterir. Eslik eden ates, I16kositoz ve asit gorulebilir. Nadir olarak
barsak enfarkti olusabilir. Cerrahi dizeltme sonrasi pulsatil akima bagl
olarak olusan damar hasari ve refleks vazokonstriksiyon sonucu olusan
mezenterik vaskulite bagh gelisir. Tedavisinde oral alim kapatilir, nazogastrik
drenaj uygulanir ve semptomlar dizelene kadar parenteral beslenme
uygulanir. Ayrica tedavide anti hipertansif stratejinin de énemli bir yeri vardir.
Semptomlar diuzeldikten sonra ortalama 7-10 gun sure ile anti hipertansif
tedaviye devam edilmelidir.

7.Frenik sinir hasari

Perikardiyumun hemen Onunde yer alan bu sinirin hasarinda tek
tarafli diyafragma paralizisi gelisir.

2.b.Ge¢ D6nem Komplikasyonlar

1.Hipertansiyon

Hayatin ilk 5-10 yil icerisinde duzeltimeyen koarktasyona mutlaka
hipertansiyon eslik eder. Kan basinci yuksekligine sebep olan rekoarktasyon
mutlaka ekarte edilmelidir. Erken tani ve uygun medikal tedavi ile rahatlikla
kontrol altina alinabilir. Basarili koarktasyon tamirine karsin hipertansiyon
Ozellikle ge¢ yasta opere olan gocuklarda sik olarak gorulebilir. Hipertansiyon
ameliyat sonrasi donemde serebrovaskuler hastalik, aortik ruptur, kalp

yetersizligi ve koroner kalp hastaligina ilerlemeyi arttiran asil faktorduar.
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Hastalarin ¢cogu ameliyat sonrasi donemde normotansif olmalarina karsin,
uzun sureli izlemleri sirasinda siklikla hipertansiyon olusur. Geg
hipertansiyonun sikligi; tani kriterlerine ve takip suresine gore %17 ile %59
arasinda degismektedir (5-11,13,83,84). Hipertansiyonun nedeni ile ilgili
cesitli teoriler gelistirilmigtir. Bunlar:

1) Mekanik teori: Daralma nedeniyle kardiyak atima kargi artmis
direng nedeniyle hipertansiyon olusur

2) Noral teori: Baroreseptorlerin vicudun alt kisimlarina kan akisi
saglamak icin darhgin tzerinde daha yuksek basingta ayarlanmasi nedeniyle
hipertansiyon olusur.

3) Hormonal teori: Bobreklere kan akiminin azalmasi nedeniyle RAS
hiperaktivasyonu sonucu hipertansiyon olusur.

2.Anevrizma Formasyonu

Bircok serilerde sentetik yama aortoplasti teknigi sonrasinda
anevrizma formasyonu riskinin oldukga yiiksek oldugu bildiriimistir. Ozellikle
bu teknik buylk c¢ocuklar ve gen¢ hastalarda tercih edildiginde, anevrizma
formasyonunun daha sik ortaya ciktigi tespit edilmistir. Asil sorun, reziduel
duktal dokunun varligi ve sentetik yamanin kompliyansi ile nativ aort duvari
arasindaki uyumsuzluktur. Subklavian flep aortoplasti teknigi sonrasinda da
anevrizma gelisen hastalar bildirilmigtir. Anevrizma olusumu ayni zamanda
perkitan balon anjiyoplastinin bir komplikasyonu olarak ta karsimiza
cikmaktadir (85,86) (sekil-12). Nativ aortanin, normal ¢apinin %150‘sinin
uzerine ¢gikmasi cerrahi endikasyon teskil eder.
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Sekil-12: Sol: Prostetik patch aortoplastiden 3 yil sonra g¢ekilen 6n arka
gogus radyogrami. Sag: Ayni hastada cerrahinin 8. yilinda gekilen 6n arka
g6gus radyogrami (87)

3.Rekoarktasyon

Rekoarktasyon, tamir bolgesinde istirahat peak basin¢ gradiyentinin
20 mmHg'yi agsmasi ve radyolojik olarak % 50 ve Uzeri ¢cap azalmasi olarak
tanimlanir. %11-42 oraninda goérulmektedir. Luminal daralmanin eslik ettigi
rekoarktasyon, sutur hattindaki nativ aort gelisimindeki eksikliklere ve
prolifere olarak ciddi intimal ve medial hipertrofiye yol agan anormal
mezodermal doku gelisimine bagh olabilir. Duktal doku artiklari da benzer
sekilde davranabilir. Vaskuler klemplerin aortaya zarar vermesi de bir neden
olarak ortaya atimistir. Rekoarktasyondan bazi teknik faktérler de
sorumludur. Bu faktorler arasinda, uzun ve dar bir segmentin yetersiz
rezeksiyonu sonucunda yapilan ug¢ uca anastomoz, duktal dokunun yetersiz
rezeksiyonu, aortanin koarktasyonun proksimalinde ve distalinde yetersiz
mobilizasyonu sonucunda sutur hattinda olusan asir gerginlik, subklavian
flebin veya polyester yamanin uygun olmayan geometride hazirlanmasi,
obstriksiyona yol acgan intimal kabarikligin rezeksiyonunda yetersizlik,
cocukta c¢ok kuglk tubuler greft kullaniimasi veya o6zellikle de bypass
yapillmasi amaciyla kullaniimis bir greftin kink yapmasi sayilabilir. Arkus
aortanin genellikle LSA ile LCA arasindaki segmentinde tubuler hipoplazi

varsa, bu durum gradiyent kalmasina sebep olabilir. Ancak, koarktektomi
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sonrasi ¢ekilen seri aortogramlar ile bu segmentin normal arkus kan akimini
saglayacak sekilde geliserek, buyume potansiyelini korudugu gorulebilir.
Brouwer ve arkadaslari, iyi hazirlanmis kontrollu bir galigmada; LCA ile LSA
arasindaki ciddi hipoplazik arkus segmentlerinde bile, kiiglk infantlarda 6 aya
kadar koarktasyonun basit onarimi ile arkusun normal boyutlarina
ulastirilabilecegini géstermislerdir (88).

Rekoarktasyon tedavisinde perkutan balon anjiyoplasti en sik
kullanilan yodntemdir (89). Endovaskuler stent implantasyonu ve cerrahi
yontemler de tedavi secgenekleri arasindadir. Endovaskiler stent
implantasyonu ile ilgili uzun donem sonuglar henuz yeterli duzeyde degildir
(86).

Restenoz gelisme riski hastanin ameliyat oldugu yasla ters orantili
bulunmustur. Pfammatter ve ark. (90) opere yenidoganlarda restenoz oranini
%19 ,sut cocuklarinda %5 olarak belirtmiglerdir. Backer ve ark. (91) bir aydan
kliguk bebeklerde restenoz oraninin %50, bir aydan bluyuk bebeklerde %4
olarak saptamislardir.

2.c.Postoperatif izlem

Her 6-12 ayda bir rekoarktasyon agisindan kontrol gereklidir. Bu
Ozellikle sutcocugu doneminde koarktektomi yapilanlarda daha o6nemlidir.
Yillik fizik muayenede sunlara dikkat edilmelidir:

1-Persistan hipertansiyon

2-Dort ekstremitede kan basinci olgimi: Ust ekstremitede

hipertansiyon veya Ust ve alt ekstremiteler arasindaki arteriyel basing

gradyentinin artmasi rekoarktasyonu gosterebilir.

3-Bikuspid aorta ve mitral kapak anomalileri gibi ek anomaliler ek

komplikasyonlara yol agabileceginden dikkat edilmelidir.

4-Miyokardiyal disfonksiyonun operasyondan sonra devam edip
etmedigine dikkat edilmelidir.

Bazi hastalarda yillar sonra subaortik stenoz gelisebileceginden
dikkatli olunmalidir. Enfektif endokardit ve endarterit profilaksisi mutlaka

uygulanmalidir. Hastalara izlem sirasinda ekokardiyografik kontroller yaparak
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intrakardiak yapi, arkus aorta gelisimi ve darligin tekrarlama olasiligi
degerlendirilmelidir.

3.Koarktasyon i¢in Perkutan Balon Anjioplasti

BAP ilk kez 1982 yilinda Singer ve ark. (14) tarafindan 6nceden
yenidogan déneminde koarktasyon operasyonu gegirmis olan bir hastaya
yapilmistir. Ozellikle diskret koarktasyonlu vakalarda tikanikligi hafifletme
imkani birgok merkezde rapor edilmigtir (92). Esas olarak, cerrahi duzeltme
sonrasli restenoz gelisen hastalarda BAP’in etkili oldugu gosterilmistir. (sekil-
13)

BAP oOncesinde kateterle koarktasyon bdlgesi basing farklari
Olcilmektedir. Koarktasyon oldugu kisimda, distalinde ve proksimalindeki
aorta caplarina bakilmaktadir. Pediatrik kardiyolog kullanilacak balonun
boyutlarina karar vermektedir. Dilatasyon sonrasi reziduel pik sistolik basing
gradientinin 20 mmHg ve altinda olmasi durumunda iglemin basarili oldugu
kabul edilmektedir (93).

Aort koarktasyonunun primer tedavi yontemi olarak BAP uygulamasi
tartismalidir. Yenidogan ve kiguk infantlarda balon anjiyoplasti subklavian
flep anjiyoplasti ile benzer dezavantajlara sahiptir. Balon anjiyoplasti ile
tedavi edilmis hastalarin bir kisminda anevrizmal dilatasyon meydana
gelmektedir. Bu sasirtici degildir, ¢inki gradiyentin giderilmesi intima ve
media tabakalainin pargalanmasi ile olmaktadir. Bu durum balon dilatasyon
esnasinda hastalarin %25‘inde kontrast ekstravazasyonu oldugunu goésteren
bir klinik calisma ile kanitlanmistir (94). Rao ve ark. (15), girisim yaptiklari 25
hastadan higbirinde anevrizma tespit etmediklerini bildirmiglerdir. Baska bir
grup girisimsel kardiyologa goreyse, hastalarin %10-20'sinde girisim sonrasi
anevrizma gelismektedir. Perra Bravo ve ark. (95) yaptiklari ¢alismada 35
koarktasyon onarimi nedeniyle balon anjiyoplasti yapilan hastayi iki gruba
ayirmiglardir. On dokuz hastaya yasamin ilk 3 ayinda; 16 hastaya yasamin 3-
12. aylari arasinda girisim yapilmistir. Yasamin ilk 3 ayinda girisim yapilan
grupta %68.4 oraninda restenoz saptanirken, 3-12 ay arasi girisim yapilan

grupta %25 oraninda restenoz saptanmistir.
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Sekil-13: A: 3 yasinda nativ koarktasyonu olan bir hastanin perkutan balon
anjioplasti 6ncesinde lateral projeksiyonda sol ventrikil (LV) anjiograminda
kateter tarafindan tamamen oklide edilmig ciddi diskret aort koarktasyonu
gérulmekte B: Perkutan balon anjioplastinin hemen sonrasinda lateral
projeksiyonda aortogram gorulmekte. Stenozda dizelme ve eslik eden
anterior intimal duzensizlik géraltyor. (28)

Hala cevabini arayan bir soru da, optimal cerrahi teknik
uygulandiginda ortaya ¢ikan sonuglar ile BAP sonrasi elde edilen sonuglarin
benzer olup olmadididir. Bazi kuglk hastalarda kateterin yerlestirildigi alanda
ilio femoral arteriyel oklizyonlar gorilebilir. Bu énemsiz bir komplikasyon
degildir; iyi bir kollateral dolasima karsit olarak, ayni taraftaki bacakta az
gelimislige ve kladikasyoya sebep olabilir. Risk faktorlerini belirleyen detayl
ve ¢ok degdiskenli bir galismada; primer balon dilatasyon sonrasi infant
donemdeki hastalarin %71‘inde rekoarktasyon meydana geldigi tespit
edilmistir. En yuksek rekoarktasyon orani ise %83 ile yenidodanlarda ortaya
cikmistir. LSA ile koarkte segment arasindaki nativ aortanin hipoplazik olusu
da olumsuz sonuglara yol agan bir baska faktordur (96,97). Codu hastada
anevrizma formasyonu ortaya c¢ikmaksizin basarili erken ve orta dénem
sonuglar bildirilmigtir.

Sonug olarak; balon anjioplasti koarktasyonun dar segmentte sinirli
ve izole oldugu durumlarda 3 aydan buyUk gocuklar, ergenler ve eriskinlerde

guvenle uygulanabilmektedir (98). Rekoarktasyon gelistiginde tekrar balon
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anjioplasti yapilabilir veya cerrahi diizeltme uygulanabilir. Ozellikle hasta ve
ciddi AK’li yenidoganlarda balon anjioplasti faydalidir. Ayrica cerrahi sonrasi
rekoarktasyonda gogunlukla balon anjioplasti tercih edilir .

4.Aortik Stent Yerlestiriimesi

AK’'nin tedavisinde son dekatta uygulamaya giren bir tekniktir.
O’Laughlin ve ark.(40) tarafindan ilk kez 1989 yilinda uygulanmistir. Golden
ve ark.(99), 2007 yilinda son 15 yilda aort koarktasyonu tedavisi amaciyla
gerceklestirdikleri 588 stent girisimini dokimante etmislerdir. Hastalarin
%98.6’sinda basarili sonuglar elde edilmigtir. Girisim sonrasi darlik
bdlgesindeki basing farki 32 mmHg’dan 3.4 mmHg’ya dismustir. Hastalarin
%11.7’sinde igleme bagli komplikasyonlar gorulmustur. En sik gorulen
komplikasyonlar (%2.6) femoral arter yaralanmasi, (%2.2) anevrizma
olusumu ve (%1.5) aort disseksiyonudur.

Eicken ve ark. (100) stent uygulanan 43 hastayi ortalama 30 ay
izlemislerdir. Yirmi dort saat yasam ici kan basinci 6lgimU sonucuna gore
hastalarin  %68’'i normotansiftir ve hastalarin higbirinde anevrizma
saptanmamistir.

Sonugta 35 kilodan agir (9-11 yas ustl) aortasi erigkin yapiya
ulasmis olan gocuklar ve erigkin hasta grubunda bu yontemin birinci tercih
olarak kullaniimasini destekleyen verilere ulasiimigtir (99).

Balon anjioplastiye gore avantajlari:

1-Tubuler hipoplazi, isthmik hipoplazi ve distal transvers arkin

genisletebilmesi,

2-intimal hasardan bagimsiz olarak koarkte segment capinin

arttirabilmesi,

3-Restenoz riskinin azaltiimasi,

4-intima ve media tabakalarini birbirine yaklastirarak kopuk intimal

flebin ayrilmasininin dnlenmesi,

5-Zayif aortik duvari destekleyerek anevrizma olusumunun

onlenmesi,

Stent kullanim endikasyonlari:

1-Uzun segment koarktasyon,
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2-isthmik veya aortik ark hipoplazisi,

3-Proksimal ve distal aort segment sirasinin bozuldugu kivrimli

koarktasyon,

4-Cerrahi veya balon anjioplasti sonrasinda gelisen anevrizma veya

rekoarktasyon,

Komplikasyonlari

Damar yaralanmasi, stentin yer degistirmesi ve anevrizma nadiren
olur. Bu komplikasyonlari azaltmak igin yeni stentler arastiriimaktadir.

Nadiren miyokard infarktlist ve retroperitoneal kanama olabilir .

AK hakkinda tim bilinenlere ragmen yenidogan, sut c¢ocugu ve
cocukluk gibi farkli yas gruplarinda nativ veya postoperatif rekoarktasyon
nedeniyle yapilan balon anjiyoplastilerin uzun doénem takip sonuglarinin
karsilastinldigi pediyatrik ¢calismalara ait literattr bilgileri sinirhdir.

Biz bu calismamizda Uludag Universitesi (UU) Tip Fakiiltesi, Cocuk
Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyolojisi Poliklinigi'nden
izlenen farkli yas gruplarinda ki nativ veya postoperatif gelisen aort
koarktasyonlu hastalarin balon anjiyoplasti sonrasi klinik, anjiyografik kisa ve
orta donem takip sonuclarini retrospektif olarak degerlendirerek literatlre

katkida bulunmayi1 amagcladik.
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GEREG VE YONTEM

Bu calismada klinigimizde Ocak 1996-Ocak 2012 tarihleri arasindaki
16 yillik donemde aort koarktasyonu nedeniyle (nativ/rekoarktasyon) balon
anjiyoplasti uygulanan 100 ¢ocuk hasta (62 erkek, 38 kiz; ort. yas 31122 ay;
dagilm 7 gun-18 vyil) geriye donuk gozlemsel calisma yontemi ile
degerlendirildi. Calismaya alinan rekoarktasyon hastalarinin tamami cerrahi
sonrasi gelisen postoperatif rekoarktasyon hastalari idi. Hastalarin tanisi fizik
muayene, Ust ve alt ekstremite arter kan basinglari, telekardiyografi,
elektrokardiyografi, ekokardiyografi ve kalp kateterizasyonu ile konuldu.
Anatomik olarak koarktasyonu gorulenler ve istirahat sistolik basing farklari =
20 mmHg olan hastalara balon anjiyoplasti uygulandi.

Balon anjiyoplasti islemi sirasinda hastalara intraven6z midazolam
ve ketamin anestezisi uygulandi. Butin hastalarda islem oOncesi ve
sonrasinda ¢ikan ve inen aortada sistolik-diyastolik ve ortalama arter
basinglari alindi. islem igin secilecek balon capi; diyafram diizeyindeki inen
aort capini gegcmeyecek sekilde belirlendi. Balon floroskopik olarak kontrol
edilerek darlik bolgesindeki ¢entiklenme kaybolana kadar 10 saniyeden kisa
sureli olmak Uzere 2-3 defa sisirildi. Tum hastalara girisim sonrasi 100 u/kg
intravendz bolus heparin uygulandi. islem tamamlandiktan sonra girisim
yapilan ekstremite arterinde nabiz azalan veya alinamayanlara; intravenéz
heparin (50 Unite/kg bolus ve 25 Unite/kg/saat surekli infuzyon) baglanarak
aktif parsiyel tromboplastin zamani 60-100 saniye arasinda olacak sekilde
uygulandi.

islem sonrasi hastalar 1. giin, 15. giin, 1. ay ve 6. aylarda, 1. yilin
sonunda ve daha sonra vyillik olarak izlendi. Ortalama izlem sureleri
19.6£15.3 ay (dagihm 1-48 ay) olan hastalar klinik bulgulari, Ust alt
ekstremite tansiyonlari ve transtorasik ekokardiyografi sonuglarina gore
degerlendirildi. Klinik izlemde Ust-alt ekstremite tansiyon farki 220 mmHg
olanlar ve ekokardiyografik izlemde koarktasyon bolgesinde 220 mmHg

sistolik gradiyenti olan hastalar rekoarktasyon olarak kabul edildi .
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1-Hastalar anjiyoplasti uygulanan yasa gore u¢ gruba ayrildi;
Grup A: Yasamin ilk G¢ ayinda BAP uygulananlar (n=31)
Grup B: Ug ay- 1 yas arasinda BAP uygulananlar (n=30)
Grup C: Bir yasindan sonra BAP uygulananlar (n= 39).
2-BAP sirasinda nativ ve rekoarkte olmalarina goére iki ayri gruba ayrildi.
3-Anjiyoplasti uygulanan donemdeki kilolarina gore ug gruba ayrildi.
Grup 1: 0-5 kg (n=26)
Grup 2: 5-25 kg (n=61)
Grup 3: 25 kg Uzeri (n= 13).
Dosyalarda asagidaki veriler incelendi ve gruplar arasinda
kargilastirma yapildi;
1. Hastalara BAP uygulanan yas
BAP uygulanan dénemdeki viacut agirligi
Cinsiyet
izlem siiresi
Erken basari
Aile dykusu
Tani aninda / izlemde semptom
BAP sonrasi komplikasyonlar

BAP dOncesi ve sonrasi arter kan basinglari

= © © N o g bk~ WD

0. BAP Oncesi ve sonrasi ¢ikan aorta ve inen aorta basinglari ve
basing farklari
11. Darlk ¢api ve uygulanan balon ¢api
12. Eslik eden kardiyak defektler; bikUspit aort (BA), PDA, VSD,
pulmoner hipertansiyon (PH), pulmoner stenoz (PS), aort
stenozu (AS), arcus aorta hipoplazisi, atrial septal defekt (ASD)
veya patent foramen ovale (PFO)
13. Tani aninda eslik eden diger hastaliklar
Bu calismanin gerceklestirimesinden énce Uludag Universitesi Tip
Fakultesi Etik Komitesi 27 Eylul 2011 tarihli 2011-18/8 karar numaralh etik

kurul onay! alindi.
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istatistiksel Analiz

istatistiksel analiz Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Biyoistatistik
Anabilim Dal’'nda SPSS 16 paketi ile yapilmistir. Calismadaki veriler igin
tanimlayici istatistikler (frekans, ortalama, standart sapma, minimum ve
maksimum degerler) kullanildi, veriler sayi (n) ve ylzde (%) olarak verildi.
Ortalamalarla birlikte standart sapma hesaplandi, p degeri < 0.05 olan
degerler anlamli olarak kabul edildi. Surekli degiskenler icin iki grup
arasindaki dagihm student’s t testi, normal dagihim gdstermeyenlerde Mann-
Whitney U testi ile karsilastinldi. Kategorik degisken sikliklari arasindaki

farklar Pearson ki-kare ve oran testi ile arastirildi.
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BULGULAR

Calismamiza 1996-2012 yillari arasinda Uludag Universitesi Tip
Fakultesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyolojisi
Poliklinigi'nden aort koarktasyonu nedeniyle izlenip, BAP yapilan, BAP
uygulanmasi sirasinda vyaglari 7 gun-18 vyil arasinda degisen ve yas
ortalamasi 31+22 ay olan 100 hasta alindi. Calismaya alinan 100 hastanin
38’1 kiz (%38), 62’si erkekti (%62). Erkek kiz orani 1,63 saptandi. Agirliklar
2,5 ile 55 kg arasinda degismekteydi. Bes hastanin ailesinde kalp hastaligi
oykusu vardi.

Hastalarin BAP sonrasi izlem surelerinin ortalamasi 6+ 4,2 yil olup, 3
ay ila 15 yil arasinda degismekteydi. Seksenyedi (%87) olguda aort
koarktasyonu nativ idi; diger onug¢ (%13) olguya aort koarktasyonuna yonelik
ameliyat uygulanmigti. Bes hastada tubuler koarktasyon varken kalan 95
hastada koarktasyon diskret idi. Olgularin darlik ¢api ortalama 3,451 mm
(dagihm 2-7 mm) olarak olguldu. Kullanilan balon ¢api ortalama 8£2,9 mm
(dagihm 5-16 mm) idi.

Girisim 6ncesinde 15’i 3 ay altinda olmak Uzere toplam 23 hastada
(%23) belirgin kalp yetersizligi semptomlari mevcut idi. Oniki hastada terleme
ve emerken ¢abuk yorulma, yedi hastada terleme, bes hastada oksuruk, bes
hastada hafif solunum sikintisi, bir hastada bacak agrisi, iki hastada ise
senkop sikayeti mevcut idi. Geri kalan 45 hasta (%45) ise belirgin semptom
tanimlamiyordu ve hastalar yalnizca GfGrim nedeni ile bagvurmustu.

Femoral nabiz onsekiz olguda hi¢ alinmazken, 6 olguda normal, 76
olguda (st ekstremite nabizlarina kiyasla belirgin derecede zayifti. islem
sonrasi tepe sistolik basing farki 20 mmHg ve altina disen tim olgularda
islem Oncesinde Ust ekstremite nabizlarina goére belirgin zayif, gecikmeli
alinan ya da hi¢ alinmayan alt ekstremite nabizlarinda belirgin artig saptandi.

Calismaya alinan hastalar yas gruplarina gore, kilolarina gore ve
BAP sirasinda nativ veya rekoarkte olmalarina gore gruplandirildi. Bu gruplar

arasinda cinsiyet, BAP sonrasi gegen sure, BAP oncesi ve sonrasi aort
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basinglari, BAP sonrasi erken basari orani, komplikasyonlar, eslik eden
hastaliklar agisindan karsilastirma yapildi.Yas gruplarina gore;

1-Grup-A (0-3 ay)

2-Grup-B (3 ay-1yas)

3-Grup-C (1 yas Usti)
olmak Uzere ug¢ alt gruba ayrildi. Bu U¢ grup arasinda cinsiyet agisindan
karsilagtirma yapildiginda; ug¢ ay altindaki 31 hastanin 21’i erkek ( %67,7),
10'u kiz (%32,2) iken, bu hastalarin 7 tanesi yenidogan dénemindeydi. Ug
ay-bir yas arasindaki 30 hastanin 16’si erkek (%53,3), 14U kiz (%46,7) idi. 1
yas Ustl 39 hastanin 25’i erkek (%64), 14’0 kiz (%36) idi. Cinsiyet dagihmina
gore u¢ grup arasinda istatistiksel olarak anlaml bir farklihk yoktu (p>0,05)
(Tablo-2).

Tablo-2: Yas gruplarina gore cinsiyet dagilimi

Grup A (n=31) Grup B (n=30) Grup C (n=39) P
Erkek |21 (%67,7) 16 (%53,3) 25 (%64) (p>0,05)
Kiz 10 (%32,2) 14 (%46,7) 14 (%36) (p>0,05)

Yas gruplari BAP sonrasi gecgen sureye gore karsilastirildiginda; g
ay altindaki hastalarin ortalamasi 5,43+4,3 yil, 3 ay-1yas arasindaki

hastalarin ortalamasi 6,3+4,28 yil idi. Bir yas Ustu hastalarin ortalamasi
6,47+3,83 yil olarak saptandi. BAP sonrasi gegen sure agisindan her Ug¢ grup

arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farkhlik yoktu (p>0,05)(Tablo-3).

Tablo-3: Yas gruplarina gore izlem sureleri (ortalama, standart deviasyon

(SD), minimum ve maksimum degerleri)

izlem siresi (yil) Grup A(n=31) | Grup B(n=30) | Grup C(n=39) P
ortalama+SD 5,43+4,3 6,314,28 6,47+3,83 (p>0,05)
Minimum 0,5 1,25 1,16

Maximum 14,3 15 12,66

Hastalarin balon anjioplasti dncesi ve sonrasi olg¢ulen ¢ikan, inen

aorta basinglari ve farklari degerlendirildi. islem déncesi ¢ikan aort sistolik
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basinci 130,8£26 mmHg iken, islem sonrasi 113,4+24,3 mmHg oldu
(p<0,01). inen aort sistolik basinci 87,2+20,3 mmHg'den 100,6+21,3
mmHg'ye yiikseldi (p<0,01). islem éncesi ¢ikan ve inen aorta arasindaki
ortalama tepe sistolik basing farklari balon anjiyoplasti ile 43.56+18,5
mmHg'dan 13.2+#10 mmHg'ya geriledi (p<0.001). islem déncesi ve sonrasi
arasinda cikan, inen aort basinglari ve farklari acisindan istatistiksel olarak
anlamli fark vardi.(Tablo-4)(Sekil-14)

Tablo-4: Tum hastalarin BAP 6ncesi ve sonrasi ¢gikan-inen aort basinglari ve

farklari

Basing (mmHg) BAP o6ncesi BAP sonrasi P
Cikan aort basinci 130,8+26 113,4124,3 <0.01
inen aort basinci 87,2+20,3 100,6+£21,3 <0.01
Cikan-inen aort basing farki | 43,5£18,5 13,210 <0.01

BAP: Balon anjiyoplasti

140 A

120 A

100 A

80 -

60 - m BAP Oncesi

a0 - W BAP sonrasi

20 -

Cikanaort inen aort Cikan-inen
basinc basinc aort basing
farki

Sekil-14: Tum hastalarin BAP dncesi ve sonrasi ¢ikan-inen aort basinglari ve
farklari

Yas gruplarina gore hastalarin basinglari karsilastirildiginda, iglem
oncesi Olgulen inen aort sistolik basinci C grubunda A grubuna gore

istatistiksel olarak anlamli derecede yUksek saptanirken diger iglem dncesi
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ve sonrasi Olgulen cikan-inen aorta sistolik basinglari ve basing farklar

acisindan Ug¢ grup arasinda anlamli fark yoktu (p>0.05) (Tablo-5).

Tablo-5: Yas gruplarina gore aort basinglari

Basing (mmHg) Ortalama Grup A Grup B Grup C P
(n=100) (n=31) (n=30) (n=39)

IO cikan aort basinglari 130,8+26 121,7433,8 | 134,3+24,6 | 135,3+17,8 >0,05
i® inen aort basinglar 87,2+20,3 | 74,6+19,7* | 87,7£19,6 | 96,94+15,9* | <0,05
iO cikan-inen aorta basing farklar | 43,5+18,5 47 1+24 46,6+£17,7 38,3+12,3 >0,05
IS cikan aort basinglari 113,4+24,3 | 103,19+26 114,5+24,1 | 120,8+20,3 >0,05
IS inen aort basinclar 100,6+21,3 | 89,67+25,4 | 102,2+17 108+17,2 >0,05
IS cikan-inen aort basing farklari 13,2+10 13,848,9 13,1£13,8 12,9+7,2 >0,05

islem éncesi (10), islem sonrasi (IS)
*Yildizli gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark var (p<0.05)

BAP oOncesi ve sonrasi basinglarin ve basing farkinin ylzde

degisimleri (YUzde degisimi= iglem Oncesi-islem sonrasi/islem 0oncesi)
hesaplanarak U¢ grup arasinda karsilastirildiginda, 3 grup arasinda yuzde
degisimlerinde istatistiksel olarak anlaml fark saptanmadi.

Erken donemde islem basarisi basing farkinin 20 mmHg’'nin altina
inmesi ve koarkte bolgenin %50’den fazla agilmasi olarak kabul edildiginde ;
toplamda 84 hastada sistolik basing farki 20’nin altina dusta. Grup A'da 25
(%80,6), Grup B’de 26 (%86,6) ve Grup C'de 33 (%84,6) hastada igslem
basarili sonucglanmis olup gruplar arasinda anlamli fark yoktu (p>0.05).

(Tablo-6)

Tablo-6: Yas gruplarina gore erken basari oranlari

Basarilh n (%) | basarisiz n (%) toplam n (%)
Grup A 25 (%80,6) 6 (%19,4) 31 (%31)
Grup B 26 (%86,6) 4 (%13,4) 30 (%30)
Grup C 33 (%84,6) 6 (%15,4) 39 (%39)
Toplam 84 (%84) 16 (%16) 100 (%100)
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Gahisma grubumuzdaki 18 (%18) hastada izole aort koarktasyonu
vardi. Diger hastalarda koarktasyona cesitli anomaliler eslik ediyordu.
Hastalar eslik eden anomaliler agisindan degerlendirildiginde; 57(%57)
hastada bikUspid aortik kapak (BA), 22 (%22) hastada VSD, 26 (%26)
hastada ASD-PFO, 24 (%24) hastada AS, 22 (%22) hastada PDA, 2 hastada
isthmus hipoplazisi, 6 hastada arkus aorta hipoplazisi, 4 hastada persistan
sol superior vena kava (PSSVK), 4 hastada mitral kapak prolapsusu (MVP),
2 hastada MS ve 1 hastada periferik PS saptandi (Tablo-7). izole aort
koarktasyonu olan 18 hasta disindaki hastalarin multipl kalp defekti
mevcuttu. Yirmibir tanesine ikinci, 28 tanesine uguncu, 24 tanesine dorduncu,
6 tanesine besinci ve 3 tanesine de altinci kalp defekti eglik ediyordu.

Ciddi koarktasyonu olan 13 hastada pulmoner hipertansiyon, 6
hastada sol ventrikil hipertrofisi, 1 hastada sagd ventrikll hipertrofisi, 7
hastada dilate kardiyomyopati ve 2 hastada hipertrofik kardiyomyopati
mevcuttu.

Kardiovaskuler sistem hastaliklari disinda iki hastada Turner
sendromu, bir hastada Di-george sendromu, bir hastada MTHFR mutasyonu,
bir hastada sag renal agenezi ve bir hastada da polidaktili eslik ediyordu.

Uclii karsilastirma igin gruplardaki hasta sayilari yetersiz oldugu igin
gruplar ikiserli olarak karsilastirildi. ikigerli kargilagtirmada PDA, VSD ve ASD
grup A’da grup C’ye goére istatiksel olarak anlamli derecede fazla saptandi.
Ayriva VSD grup A’da grup B’ye gore de istatiksel olarak anlamli derecede
fazla saptandi (p=0.011). Diger ikili kargilastirmalarda istatistiksel olarak
anlamli bir farklihk bulunmadi (P>0,05).
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Tablo-7: Yas gruplarina gore eglik eden kardiyak hastaliklar

n(%) izole AK | BA VSD ASD AS PDA

Grup A | 3(%12,9) | 15(%48,4) | 13(%41,9)* a | 15(%48,4)** | 5(%16,1) | 12(%38,7)"

Grup B | 6(%20) | 19(%63,3) | 3(%10)* 7(%23,3) 9(%30) 5(%16,7)

Grup C | 9(%23) | 23(%59) | 6(%15,4) a 4(%10,3)™ | 10(%25,6) | 5(%12,8)*

Toplam | 18(%18) | 57(%57) | 22(%22) 26(%26) 24(%24) | 22(%22)

Bikiispid aort (BA), Ventrikller septal defekt (VSD), Atrial septal defekt (ASD), Aort stenozu
(AS), Patent duktus arteriyozus (PDA),

isaretli gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark var

*(p=0.026), ** (p=0.011), ***(p=0.001), a(p=0.027)

BAP sonrasi geligen komplikasyonlar ve izlem sonuglari agisindan
degerlendirildiginde 29 (%29) hastada cesitli zamanlarda rekoarktasyon
gelisti. Hastalarin 22’sinde (%22) sistemik hipertansiyon (SH) mevcuttu.
Girisim sirasinda 15 olguda, islem basarili olmasina ragmen SH devam etti.
Diger 7 hastada da ileriki donemlerde SH gelisti. Sistemik hipertansiyon B
grubundaki hastalarda A grubuna gore anlamli derecede fazla saptandi.
Diger hastalarin 5’inde femoral arter oklizyonu, 3’Unde anevrizma, 2’sinde
6lim, 1 hastada da serebrovaskiiler olay gelisti. iki hastada islem sonrasi

paradoksal hipertansiyon gelisti ancak kisa surede medikal tedavi ile geriledi.

Yirmidokuz olguda (%29) ortalama 5.8+7.1 ayda (dagihm 1-70 ay)
yeniden daralma goruldi. Bu hastalarin 18’i (%62) erkek, 11’i (%38) kiz idi.
Yenidogan déneminde yetmezlik bulgulari olmasi nedeni ile erken dénemde
BAP ugulanan 5 hastada islem sonrasi basing farki 20 mmHg altina dismus
olmasina ragmen 1 ay iginde tekrar opere edilmesi gerekti. Yirmialti olguda
(%26) islem Oncesi tepe sistolik basing farki 50 mmHg’'nin Uzerinde idi ve
izlemde bu olgularin onunda (%38) yeniden daralma gelisti. islem
Oncesindeki darlik ¢api yirmibes olguda (%25) 3 mm’den kuguktl ve bu
olgularin onddrdiinde (% 56) yeniden daralma saptandi.

Rekoarktasyon gelisen hastalarin 16’sini Grup A (16/31=%51,6),
Qunu Grup B (9/30=%30) ve 4’Unu Grup C (4/39=%10,3) olusturdu.
Rekoarktasyon oranlari Grup A’da grup C’ye gore istatistiksel olarak anlamli
derecede daha fazlaydi (p=0,001). (Tablo-8)
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Tablo-8: Yas gruplarina gore rekoarktasyon oranlari

Rekoarktasyon

Yok n (%) Var n (%) Toplam n (%)
Grup A 15 (%48,3) 16 (%51,6)* 31 (%31)
Grup B 21 (%70) 9 (%30) 30 (%30)
Grup C 35 (%89,7) 4 (%10,3)* 39 (%39)
Toplam 71 (%71) 29 (%29) 100 (%100)

*Yildizh gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamii fark var (p=0.001)

Rekoarktasyon gelisen hastalara eslik eden hastaliklar agisindan
bakildiginda; 29 hastanin sadece 2 tanesi izole AK ve 4 tanesine sadece BA
eslik ediyordu. Diger 23 hastaya eslik eden multiple kardiak defektleri
mevcuttu. Ek olarak 3’Unde persistan sol superior vena kava (PSSVK),
2’'sinde de arcus aorta hipoplazisi ve 2’sinde isthmus hipoplazisi mevcuttu.

Rekoarktasyon gelisen hastalarin besine tekrar balon anjiyoplasti
yapilirken (1 olguya 2 defa), 19 olguya da cerrahi tedavi uygulandi. Bes
hastaya da oOnce 2. kez balon anjiyoplasti uygulandi ancak tekrar
rekoarktasyon gelismesi Uzerine opere edildi. Cerrahi sonrasi rekoarktasyon
gelisen ve BAP uygulanan 13 hastanin 3 tanesinde tekrar rekoarktasyon
gelisti. Bu olgulara tekrar 2. kez BAP uygulandi.

Hastalarda iglemle ilgili olim olmazken, 1,5 aylikken BAP yapilan
birlikte genis VSD ve PDA’sI olan bir hasta hastanede sepsis nedeni ile
antibiyotik tedavisi alirken bdbrek yetmezligine girdi, periton diyalizi
uygulanan hasta izlemde sepsisden kaybedildi. Sol ventrikil hipoplazisi,
VSD, PDA, isthmus hipoplazisi, polidaktili gibi multiple anomalileri olan bir
hasta da dogumdan itibaren yogun bakim sartlarinda izlenmis ve 15
gunlikken PDA ligasyonu, 2 aylikken de BAP uygulanmisti. Ancak hasta
respiratorden ayrilamadi ve 3 aylikken kaybedildi.

Anjiyoplasti uygulanan 3 (%3) hastada iglem sonrasi anevrizma
gelist. Uc¢ hasta da 1 yasindan sonra BAP uygulanan hastalardi. Bu
hastalarin birinde (Turner sendromu) islemden 3 yil sonra dissekan aort

anevrizmasi gelisti ve opere edildi. Anjiyoplasti sonrasi 5 (%5) hastada (3
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olgu grup A, 2 olgu grup B) heparin infuzyonu gerektiren femoral arter
tikanikhdi gelisti. Ancak en fazla 3 glnlik heparinizasyonla dolasim tekrar
saglandi. islem sonu bir hastada serebrovaskiiler olay gelisti. Yapilan
arastirmada hastada MTHFR mutasyonu oldugu anlasildi. Bes hastada islem
sonrasi transflizyon gerektiren hemoglobin disikligu saptandi ve transflize
edildi. (Tablo-9)

Tablo-9: Yas gruplarina gére BAP sonrasi komplikasyonlar

toplam Grup A (31) | Grup B (30) | Grup C (39) P

Rekoarktasyon 29 (%29) | 16 (%51,6) | 9 (%30) 4 (%10,3) 0,001
Hipertansiyon 22 (%22) | 5(%16) 9 (%30) 8 (%20) <0,05
Paradoks hipertansiyon 2 (%2) 1(%3,2) 1(%3,3) 0 AD
Anevrizma 3 (%3) 0 1(%3,3) 2 (%5,1) AD
Femoral arter okliizyonu 5 (%5) 3 (%9,6) 2 (%6,6) 0 AD
Serebrovaskiler olay (SVO) | 1 (%1) 0 1 (%3,3) 0 AD
Olim 2 (%2) 2 (%6,4) 0 0 AD
Kanama 5 (%5) 3 (%9,6) 2 (%6,6) 0 AD
AD:anlamli degil

Balon anjiyoplasti uygulanan 100 hastanin 87’si (%87) nativ, 13’0
(%13) postoperatif gelisen rekoarktasyondu. Balon anjiyoplasti yapilan
hastalarin sonuglari nativ ve postoperatif gelisen rekoarktasyonlar agisindan
degerlendirildiginde; gruplar arasinda cinsiyet dagilimi agisindan anlamli fark
yoktu. (Tablo -10)

Tablo-10: Nativ ve rekoarktasyonlu hastalarda cinsiyet dagilimi

Nativ (n=87) Rekoarktasyon (13) P
Erkek | 54( %62) 8(%62) >0.05
Kiz 33(%38) 5(%38) >0.05

Hastalarin ortalama izlem suresi nativ hastalarda 64,2 yil, cerrahi
sonras! rekoarktasyon gelisen hastalarda 6,5+3,5 yildi. iki grup arasinda

izlem suresi agisindan istatistiksel olarak anlamli fark yoktu (Tablo-11).
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Tablo-11: Nativ ve rekoarktasyonlu hastalarda izlem suresi

izlem siresi (yil) | Nativ (n=87) | Rekoarktasyon (13) P
ortalamazSD 614,2 6,51£3,5 (p>0,05)
Minimum 0,5 1,1

Maximum 15 13,6

Nativ ve rekoarkte gruplarin iglem o6ncesi ¢ikan ve inen aorta
arasindaki ortalama tepe sistolik basing farklari sirasiyla 43,619 mmHg ve
43+13,7 mmHg idi. iglem sonras! bu farklar sirasiyla 12,£8,5 mmHg ve
19116 mmHg’'ya geriledi. Her iki grupta da islem sonrasi tepe sistolik basing
farklari, islem 6ncesine gore anlamli derecede daha dusuktu (her iki grup
icinde p<0.001). iki grup arasinda islem &ncesi ve sonrasi tepe sistolik
basing farklari ve iglem sonrasi erken basari agisindan istatistiksel olarak
anlamli fark yoktu (p>0.05). Ancak rekoarkte grupta iglem sonrasi tepe
sistolik basing farki nativ gruba gdére anlamli sinira yakin derecede yuksekti
(p=0,06).(Tablo-12)

Tablo-12: Nativ ve rekoarktasyonlu hastalarda aort basinglari

Nativ (87) Rekoarktasyon(13) | P

ortalamazxSD | ortalamaxSD

islem &ncesi ¢cikan aort basinglari, mmHg 130427 136,6+19 >0,05
islem &ncesi inen aort basinglari, mmHg 86120 93,4+21,4 >0,05
islem &ncesi g¢ikan-inen aorta basing | 43,6419 43+13,7 >0,05
farklari, mmHg

Islem sonrasi gikan aort basinglar, mmHg | 111+£23 128+28,5 >0,05
islem sonrasi inen aort basinglari, mmHg 99+21 108,8+21 >0,05
islem sonrasi g¢lkan-inen aorta basing | 12,+8,5 19+16 0,06

farklari, mmHg

Erken basari n(%) 75(%86,2) 9(%69,2) >0,05

izlem sonuclari ve komplikasyonlar agisindan nativ ve cerrahi
sonrasi BAP uygulanan hastalar kargilastirildiginda anevrizma gelisen 3
hasta, femoral arter oklizyonu gelisen 5 hasta, SVO gelisen 1 hasta,

transflizyon gerektiren kanamasi olan 4 hasta ve 6lim gelisen 2 hasta nativ
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grupta olmasina ragmen hasta sayilari yetersiz oldugu igin gruplar arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. Olgularin %89,6’s1 (26/29) nativ
koarktasyon nedeni ile BAP yapilan hastalardi. Ancak rekoarktasyon
agisindan da nativ ve cerrahi sonrasi rekoarktasyonlar arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark yoktu (p>0.05) (Tablo-13). Hipertansiyon geligimi
acisindan nativ grupta 15 (%17,2) hasta, cerrahi sonrasi rekoarktasyon
gelisen grupta ise 7 (% 53) hasta vardi. Cerrahi sonrasi BAP yapilan
hastalarda istatistiksel olarak anlamli olarak hipertansiyon fazla gozlendi
(P<0,05).

Tablo-13: Nativ ve rekoarktasyonlu hastalarda BAP sonrasi komplikasyonlar

toplam Nativ (87) Rekoarktasyon (13) P
Rekoarktasyon 29 (%29) 26 (%30) 3 (%24) AD
Hipertansiyon 22 (%22) 15 (%17,2) 7 (% 53) P<0,05
Anevrizma 3 (%3) 3 (%3,4) 0 AD
Femoral arter okliizyonu 5 (%5) 5 (%5,7) 0 AD
Serebrovaskiiler olay 1(%1) 1(%1,14) 0 AD
Olim 2 (%2) 2 (%2,3) 0 AD
Kanama 5 (%5) 4 (%9,6) 1 (%6,6) AD

AD:anlamli degil

BAP yapilan hastalar tartilarina gore de 3 grupta degerlendirildi.
Grup 1: 0-5 kg
Grup 2: 6-25 kg
Grup 3: >25 kg

Balon anjiyoplasti uygulanan 100 hastanin 26’s1 (%26) 0-5 kg, 61’i
(%61) 5-25 kg, 13 (%13) taneside 25 kg Ustlinde olan gruptaydi. Bu 3 grup
kargilastirildiginda cinsiyet dagilimi ve izlem suresi agisindan anlaml fark
yoktu.

izlem sonuglari ve komplikasyonlar agisindan tartilarina goére
hastalar karsilastirildiginda hipertansiyon, anevrizma gelisimi, femoral arter
oklizyonu, SVO, transflizyon gerektiren kanama ve 6lum agisindan gruplar

arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. Rekoarktasyon gelisimi
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0-5 kg arasindaki hastalarda istatistiksel olarak anlamli sinira yakin derecede

artmis olarak saptandi (p=0,05)(Tablo-14).

Tablo-14: Tartilarina gore gruplandirilan hastalarda BAP sonrasi

komplikasyonlar

n (%) toplam Grup 1 (n=26) | Grup 2 (n=61) | Grup 3 (n=13) P
(<5 kg) (6-25 kg) (>25 kg)

Rekoarktasyon 29 (%29) | 14 (%53,8) 13 (%21,3) 2 (%15,4) 0,05

Hipertansiyon 22 (%22) | 5 (%19,2) 15 (%24,6) 2 (%15,3)

Anevrizma 3 (%3) 0 3 (%4,9) 0

Femoral arter okliizyonu 5 (%5) 4 (%15,3) 1(%1,6) 0 >0,05

Serebrovaskiiler olay 1 (%1) 0 1 (%1,6) 0

Olim 2 (%2) 2 (%7,7) 0 0

Kanama 5 (%5) 3 (%11,5) 2 (%3,2) 0
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TARTISMA ve SONUG

Aort koarktasyonu proksimal torasik aortanin duktusun giris yerindeki
diskret darhgidir. Aort koarktasyonunun tedavisinde cerrahi girisim, BAP ve
stent uygulama gibi segenekler vardir (18,101). Aort koarktasyonu icin BAP
islemi, 1982'den bu yana yenidoganlarda, sut gocuklarinda, daha buyuk
cocuklarda ve koarktasyonu cerrahi girisim ile duzeltilen, ancak yeniden
daralma gelisen olgularda kullaniimistir (102,103). ik c¢alismalarda
sonugclarin yetersiz kalmasi ve anevrizma olusma sikliginin fazla olmasi
nedeniyle teknigin uygulanmasina kusku ile bakilirken, daha sonra yapilan
calismalarda BAP’In aort koarktasyonlarinda ve koarktasyonu cerrahi girisim
ile duzeltlen ancak yeniden daralma gelisen olgularda guvenle
kullanilabilecegi belirtiimistir (104). Perkttan girisimlerin gelismesi, cerrahiye
gore ameliyat masraflarinin ve hastanede yatig suresinin kisalmasina
yolagmig. Ozellikle Rao ve ark.(15,24,103) balon anjiyoplastinin cerrahi kadar
guvenli ve etkili oldugunu 6ne surmustur.

Balon anjiyoplasti islemi sonrasinda darlik bolgesindeki tepe sistolik
basing farkinin 20 mmHg ve altina dugmesi islemin basarili oldugunu gosterir
(15,18,105). Koarktasyon bolgesindeki gradiyent, Rao ve ark. tarafindan
yapilan ¢alismaya gore 48+21‘den 10+7.3 mmHg‘ye dismustur (89). Bizim
calismamizda ise gradiyent 43.56+18,5 mmHg'dan 13.2£10 mmHg'ya
geriledi. Calismamizda ¢ikan aort sistolik basinglarinda anlamli disme, inen
aort sistolik basinglarinda da anlamli bir artis saptandi.

Balon anjiyoplasti sonrasi erken basari nativ ve postoperatif
donemde gelisen koarktasyonlarda anlamli fark gézetmemekte ve %76-100
arasinda degismektedir (18,22,24,106). Nativ koarktasyonlu hastalarda islem
sonrasi 20 mmHQg’yi asan rezidiuel gradiyent orani %8-27 arasinda
degisirken, postoperatif gelisen rekoarktasyonlarda yapilan BAP
uygulamalarinda bu oran %20’lerdedir (18,21,108,109). Bizim ¢alismamizda
islem sonu erken basari tum vyaslar dikkate alindiginda %84 iken, yas
gruplarina goére grup A’da %80.6, grup B’de %86.6 ve grup C'de %84.6 idi.
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Nativ ve rekoarkte hastalarda ise erken donem islem basarisi sirasiyla %86.2
ve %69,2 idi. Bu sonuglar BAP uygulamalarinin erken dénem sonuglarinin
her yasta iyi oldugunu ve erken donemde koarktasyonla iligkili sol ventrikul
disfonksiyonu olanlarda duguk mortaliteden dolayi tercih edilebilecegini
dusundurtmektedir.

Cocuklarda, o6zellikle de sutgocuklarinda, damar c¢aplarinin daha
kiguk olmasi nedeniyle komplikasyon olasiligi daha yuksek oldugundan,
ayrica, buyuime ile beraber lumen igindeki sinirli daralmaya neden olan
yapinin da bulyuyerek yeniden daralma igin potansiyel olusturacagindan
BAP’In tartismali oldugu bildiriimektedir (26,105). Calismamizdaki olgularin
61'ini (%61) 1 yas alti gocuklar olusturuyordu. Bunlarin %83,6’sinda ¢ikan
inen aorta arasinda ki basing gradiyenti yirminin altina dustu. Akut gradiyent
azalmasi diger serilerde verilen rakamlarla uyumlu bulunmustur. Ancak 16
hastada basing ylksek kalmis ve 5 hastada basing farki 20 mmHg’nin altina
digmesine ragmen kisa surede tekrar gradiyent artarak ikinci bir girigsim
uygulanmasi gerekmistir.

Balon anjiyoplasti sonrasi istenmeyen bir durum da gelisebilen
rekoarktasyondur. Darlik yerindeki tepe sistolik basin¢ farkinin 20 mmHg'nin
uzerinde saptanmasi rekoarktasyon anlamina gelmektedir (103). Cocuk ve
adolesanlarda basarili BAP uygulamasindan sonraki 2-10 yillik izlemlerde
rekoarktasyon oranlari duslik olsa da, bir yas altindaki ¢ocuklarda
rekoarktasyonun daha sik oldugu bilinmektedir (18,110,111). Rao ve ark.’nin
(103,106-108) calismalarinda yenidogan ve ilk 3 ayda rekoarktasyon oranlari
cok yuksek olup yenidoganlarda %83’e ve ilk 3 ayda %50-71’e varan sikliklar
verilmektedir. ilk bir yillilk dénemden sonra rekoarktasyon orani %8’lere
gerilemektedir. Reich ve ark.’nin (19) yaptigi ve balon anjioplasti yapilmis 99
hastanin 20 yillik izlem sonuglarini gosteren galismada ise iglem hastalarin
%93’Unde basarili olmustur, 20 hastada restenoz saptanmistir. Calismalarda
bildirilen restenoz oranlari hastalara girigsimin yapilma zamani ve hastalarin
izlem suresine bagl olarak degismektedir. Lee ve ark. (22) yaptiklari
calismada hastalari yasamin ilk 3 ayinda ve 3 ay sonrasinda balon anjioplasti

yapilmasina gore 2 gruba ayirmigtir. Hastalarin %17’sine yagsamin ilk 3
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ayinda, digerlerine 3 ay sonrasi girisim yapilmistir. Girisim zamani 3 ay alti
olan grupta % 76 basari orani ve %69 oraninda stenoz saptanirken, girisim
zamani 3 ay sonrasi olan hasta grubunda %90 basari ve %20 restenoz
saptanmigtir. Perra Bravo ve ark. (95) yaptiklari calismada 35 koarktasyon
onarimi nedeniyle balon anjioplasti yapilan hastayi iki gruba ayirmiglardir.
Ondokuz hastaya yasamin ilk 3 ayinda; 16 hastaya yasamin 3-12. aylari
arasinda girisim yapimigtir. Yasamin ilk 3 ayinda girisim yapilan grupta
%68.4 oraninda restenoz saptanirken, 3-12 ay arasi girisim yapilan grupta
%25 oraninda restenoz saptanmistir.

Olgularin 12 aydan kuglk olmasinin, islem éncesinde 3.5 mm’den,
islem sonrasinda 6 mm’den az segment c¢apinin, isthmusu ve arkusu
hipoplazik olanlarin ve koarktasyon bdlgesinde girisimden &nce 50
mmHg’den fazla tepe sistolik basing farkinin koarktasyonda etkili baslica risk
faktorleri oldugu bildirilmigtir (15,103,112). Calismamizda 29 olguda BAP
sonrasinda rekoarktasyon goruldu. Rekoarktasyon orani 3 ay altindaki
olgularda %51.6, 1 yas ve alti olgularda %41 (25/61) saptandi ve 1 yas ve
uzeri olgulara %10 (4/39) kiyasla anlamli derecede yuksekti. Yirmialti olguda
islem Oncesi tepe sistolik basing farki 50 mmHg’nin Gzerinde idi ve izlemde
bu olgularin 10’'unda, yaklasik 1/3’'Unde yeniden daralma gelisti. Ayrica,
segment capi 3.5 mm’den kuguk olgularin %56’sinda (14/25) yeniden
daralma ortaya c¢ikti. Higbir olguda BAP sonrasi tekrar anjiyogram
yapiimadigindan iglem sonrasi darlik ¢capi degerleri elde edilemedi. Ayrica
rekoarktasyon gelisen yirmidokuz hastamizin 2’sinde arkus aorta hipoplazisi,
2’'sinde de isthmus hipoplazisi vardil. Risk faktorleri fazla olmasina ragmen
calismamizdaki rekoarktasyon oranlari literattr ile uyumluydu.

Bu sonuglarla ilk 3 ayda iglemin yuksek rekoarktasyonla sonuglandigi
ve bu donemde cerrahinin daha iyi bir alternatif oldugu dusunulebilir. Ancak
calismamizda ilk 3 ayda BAP vyapilan bu hastalarin 13’Gnde pulmoner
hipertansiyon, 6 hastada sol ventrikul hipertrofisi, 1 hastada sag ventrikul
hipertrofisi, 7 hastada dilate kardiyomyopati ve 2 hastada hipertrofik
kardiyomyopati oldugu dugunuldigunde, yuksek cerrahi mortaliteden dolayi

gegici olsa bile kritik hastalarda BAP dusunulmeli ve cerrahiye bir kdpru

53



olusturmalidir (25,26). Birgcok seride cerrahi sonrasi rekoarktasyon igin de
cerrahi teknik ve operasyon yasina goére % 7 ile % 60 arasinda degisen
sonuglar bildirilmigtir (6,113).

Balon anjiyoplasti isleminden sonra anevrizma gelisme oraninin %0
ile %55 arasinda degistigini bildiren yayinlar bulunmaktadir (114,115). Bu
oran cerrahi sonrasi yeniden daralmalarda %0-40 arasindadir (15,101).
Balon anjiyoplastiyle cerrahi duzeltme kargilastirildiginda, koarktasyonun
cerrahi girisim ile duzeltildigi olgularda anevrizma geligsiminin daha az oldugu
bildirilmigtir (101,116). Cerrahi girisime bagli olusan skar dokusunun, cerrahi
sonrasi tekrarlayan daralmalar icin uygulanan BAP sonrasinda anevrizma
gelisimini azaltici rol oynadigi bildirilmigtir (18). Anevrizma gelisimine yol
acan faktorlerin tam olarak bilinmemesine karsin, islem sirasinda aortun
intima ve media tabakasinda yirtiklar meydana geldigi, balon boyutunun
uygun olmamasinin ve yeni genigletilen bolgede kateter ya da kilavuz telin
uygun olmayan manipulasyonlarinin anevrizma gelisimine yol agabileceqgi
bildirilmigtir (117). Bunun disinda ayni restenoz olasiliginda oldugu gibi, ilk 3
ayda balon anjiyoplasti yapilan hastalarda anevrizma gelisme riski de daha
fazladir. Cerrahi girisim sonrasi kesilip cikarilmis koarkte segmentlerin
patolojik incelemelerinde olgularin 2/3’'Unde gdzlenen, kistik medial nekroz
olarak adlandirilan elastik doku kaybi ve duzensizliginin de anevrizma
gelisimine yol acgabilecegi belirtiimistir (118). Anevrizma genelde izlemde
ortaya ¢ikmakla beraber Huggon ve ark.’nin (119) calismasinda %7 oraninda
ve hemen iglem sonrasi ortaya ¢ikmistir. Bizim calismamizda da bir tanesi
ge¢ donemde dissekan tipte olmak tUzere 3 (%3) olguda anevrizma gelisti.
Calismamizda anevrizma gelisen olgularin 1 tanesi 3-12 ay grubu, 2 taneside
1 yas ustl hastalardi ve yas acisindan literaturdeki galismalarla uyumlu
degildi (15,22,26,). Olgulardan bir tanesi cerrahi tedavi gerektirdi. Bu olguda
turner sendromuda eglik ediyordu ve dissekan aort anevrizmasi gelisti.
Calismamizda anevrizma gelisme oraninin disuk olmasi, uygun ¢apta balon
secimine ve BAP iglemi sonrasinda gereksiz manipulasyonlardan ozenle
kaginilmasina bagh olabilir. Ancak BAP sonrasi sonuglarin bir kismi henuz

orta donemlidir ve gercek anevrizma gelisim oranlari igin uzun donem
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sonuglarin beklenmesi gerekir. Literatlirdeki caligsmalara bakildiginda oldukga
farkh sikhklarin verilme nedeni izlem surelerinin farkh olusu olabilir. Diger bir
onemli neden de izlem teknigi gibi gorinmekte olup, sadece Klinik ve
ekokardiyografi ile izlenenlerde anevrizma saptanma orani daha dusuk gibi
gbrunmektedir.

Femoral arter zedelenmesi ve trombozu BAP’In en yaygin
karsilagilan akut donem komplikasyonlarindandir. Balon anjiyoplasti
uygulanan c¢ocuklarda %14’ten %24’e varan oranlarda gorulebilen femoral
arter zedelenmelerinin yaklasik %8'i tam tikaniklik olmaktadir (18,97,103).
Rao ve Chopra (15) bu orani %8.5 olarak bildirmiglerdir. Bu sorunun
yenidogan ve sutgocuklarinda %21, cocuklarda %9 oraninda goéruldugu
bildirilmigtir  (18). Calismamizda hicbir olguda ciddi femoral arter
komplikasyonu gelismedi; sadece 5 olguda gecici nabiz kaybi goruldd.
Bunlardan biri yenidogan doneminde, diger 4 olguda sutgocuklugu
doneminde girisim yapilan olgular idi. Bu olgularda gegici nabiz kaybi
intravendz yuksek molekul agirlikh heparin infuzyonu ile duzeldi. Burrows ve
ark. (120) 64 olgudan %45’'inde akut arteryal komplikasyon gozlerken,
%17’sinde ise taburcu olurken nabizlar azalmig veya kayipti. VACA
kayitlarinda ise nabiz kaybi %8,5 oraninda devam etmis ve %4’Unde
trombektomi gerekmistir (121). Burrow ve ark.’nin (120) arteryal
komplikasyon oraninin yuksek olmasi temelde buyuk kilif kullaniimasi ile ilgili
bulunmustur. Rao ve ark. (15) yaptiklari anjiografilerde femoral arter
tikanikh@int %14 bulmusglardir. Diger serilerde de bu oran %10-15 arasinda
bildirilmigtir  (119,122). Erken ddénemde heparin uygulanmasi ile bu
komplikasyonu engellemek olasi olmaktadir. Her ne kadar bu hastalarda
uzun donemde iyi kolateraller gelisse de tikanikliklarin yol actigi sonuglar
izlenmelidir. Daha kuaguk capli ve dusuk profilli balon kullaniimasi, artere
daha kucuk kilif yerlestiriimesi ve farkl girisim yollarinin (yeni doganda
umbilikal arter veya antegrat yol) kullanilmasi gibi O6nlemlerle bu
komplikasyonlar azaltilabilir (123).

Balon anjiyoplastilerde balon yirtilmasi %0-9.5 arasinda bildirilmigtir

(21,104). Calismamizda islem sirasinda bu sorunla karsilasiimadi.
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Hipertansiyon bu hastalarin morbidite ve mortalitesinden sorumlu
esas faktordiur (3,70). Literatirde AK duzeltme isleminden sonra %17-%59
oraninda hipertansiyon sikhigi bildiriimektedir (13,83,84). Calismamizdaki 22
(%22) hastada hipertansiyon saptandi. Cohen ve Presbitero’nun (5,6)
calismalarinda belirtildigi gibi; aort koarktasyonu onarimi sonrasi hastalar ilk
5-10 vyilhk slrecte c¢ogunlukla normotansiftirler. Bizim ¢alismamizda
hastalarda diger c¢alismalara oranla hipertansiyon oraninin dusuk
saptanmasinin nedeni izlem suresinin kisa olmasi ve hastalara sut ¢ocuklugu
déneminde onarim vyapiimis olmasidir. Ayrica bu hastalar dinlenme
durumunda normotansif olsalar bile, 24 saatlik ambulatuar kan basinci
monitorizasyonu gun igindeki kan basinci degisimlerini gostermede ¢ok
onemli oldugundan, bu hastalara mutlaka uygulanmalidir. Calismamizda
hastalarin onarim zamani yas ortalamasi 31+22 ay gibi erken bir donemdir
ve izlem suresi ortalama 614,2 yildir. Ayrica ¢alismamizda, bir yas oncesi ve
bir yas sonrasi onarim yapilan hasta gruplarini da karsilastirdik. Bir yas
oncesi onarim yapilan 61 hastanin 14’inde (%23), 1 yasindan sonra onarim
yapilan 39 hastanin 8’inde (%20) kan basinci yUksekligi saptandi. Bir yas
oncesi ve bir yag sonrasi onarim yapilmis hastalarin kan basinglari arasinda
istatiksel olarak anlaml fark saptanmadi. Calismamizda bir yas Oncesi ve
sonrasi girisim yapilan iki grup arasinda ortalama kan basinci arasinda fark
saptanmamis olmasinin nedeni 1 yas sonrasi onarim yapilan hastalarda da
yasamin erken doéneminde (ortalama 5 yas o&ncesi) girisim yapilmis
olmasindan kaynaklandigini dusunmekteyiz.

islem sirasinda veya izlemde, daha nadir de olsa, kan transflizyonu
gerektirecek femoral arter kanamalari, paradoksik hipertansiyon,
serebrovaskuler olaylar ve 6lim meydana gelebilir. Olim yenidogan dénemi
digsinda nadirdir (18). Balon anjiyoplasti yapilan yenidoganlarda %3.7-7.7
arasinda (¢ocuklarda %0.7-4.5) bildirilen dlumlerin pek ¢ogunun eslik eden
kalp hastaliklarina bagl oldugu disutnulmektedir (104,117,118). Daha buyuk
cocuklarda ise nadir olmakla beraber 6lim bildirilmistir (121). Bizim
calismamizda da 2 (%2) hasta kaybedildi. iki hasta da ilk 3 aylik dénemde

BAP uygulanan, multiple kalp defektleri olan ve islemden yaklasik 1 ay sonra
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sepsis ve kalp yetmezligi nedeni ile kaybedilen hastalardi. Calismamizda ge¢
dénem oOlum olmamistir. Hastalarimizin 5’inde transflizyon gerektiren
kanama gelisti. islem sonu bir hastada serebrovaskiiler olay gelisti. Yapilan
arastirmada hastada MTHFR mutasyonu oldugu anlasildi. Nedeni tam olarak
bilinmemekle birlikte, gerek nativ koarktasyonlar gerekse yeniden daralmalar
icin yapilan BAP sonrasinda paradoksal hipertansiyon geligsebilmektedir
(104,118). islem sonrasi paradoksal hipertansiyon VACA kayitlarinda
rekoarktasyon igin yapilan anjiyoplastiler sonrasinda %2 oraninda
bildirilmigtir (121). Nativ koarktasyonlarda da paradoksal hipertansiyonun,
islem oncesi beta blokdr verilmesine ragmen gelisebildigi bildirilmigstir (124).
Calismamizda literatirle uyumlu olarak 2 (%2) hastada islem sonrasi
paradoksal hipertansiyon gelisti ancak kisa surede medikal tedavi ile geriledi.

Literatirde AK’ ya eslik eden hastaliklara bakildiginda Smith Maia ve
ark.’nin (153) 113 hasta Uzerinde yaptiklar ¢alismada, 89 (%79) hastada ek
kardiyak anomali saptanmigtir. BikUuspid aortik kapak, %48 siklikta en sik ek
kardiyak anomali olarak saptanmistir. Otuzdokuz (%35) hastada PDA, 21
(%19) hastada hipoplastik aortik ark saptanan diger anomalilerdir. Toro-
Salazar ve ark.’nin (9) yapti§i ¢alismada da; en sik goérilen ek kardiyak
anomali, %63 siklikla bikuspid aortik kapak olarak saptanmistir. Dort hastada
AY, 4 hastada subaortik stenoz, 2 hastada parasut mitral kapak bulunmustur.
Presbitero ve ark.’nin (5) 143 hasta Uzerinde yaptiklari ¢calismada; en sik
gorulen ek kardiyak anomali %44 sikhkla bikispid aortik kapak olarak
bildirilmigtir. Ondort hastada AY veya aort darligi, 4 hastada MY, 2 hastada
MVP, 2 hastada VSD, 2 hastada subaortik darlik saptanmistir. Literatirde
bikispid aortik kapak sikhdr %20 ile %85 arasinda degdismektedir (18).
Calismamizda hastalarin %82’sinde ek kardiyak anomali vardi. Ventrikuler
septal defekt, atrial septal defekt, aort stenozu ve patent duktus arteriyozus
koarktasyona sik eslik eden diger dogumsal kalp hastaliklari olarak saptandi.
En sik gorulen ek anomali ise bikUspid aort kapagi olup 57 (%57) hastada
bulundu. Calismamizda literatirle uyumlu olarak en sik ek kardiyak anomali

bikUspid aortik kapak olarak belirlendi.
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Calismanin geriye donik goézlemsel galisma olmasi, sadece uzun
donem izlem bilgilerine ulasilan hastalarin calismada yer almasi bazi
kisitlamalar olarak sayilabilir. Ozellikle islem sonrasi anevrizma gelisimi
agisindan hastalarin sadece ekokardiyografi ile takip edilmis olmasi da olasi
siklik acisindan farkhlik olusturabilir.

Aort koarktasyonu nedeniyle BAP uygulanan nativ ve rekoarkte
olgular ile farkli yas grubundaki hastalarin klinik, anjiyografik 6zellikleri kisa,
orta ve uzun donem takip sonuclarini degerlendirmeyi amagladigimiz bu
calismada en goze c¢arpan sonuglar sunlardir;

1-Aort  koarktasyonu cinsiyete gore erkeklerde daha fazla
goOrulmektedir, calismamizda da erkek/kadin orani = 1.63/1 olarak goéruldu ve
literatlrde verilen 1.74/1 oranla uyumlu bulundu.

2-Literatlrdeki ile uyumlu olarak ¢alismamizda da aort koarktasyonu
ile birlikte ek kalp anomalisi %82 oraninda saptandi. Calismamizda yine
literatirle uyumlu olarak en sik ek kardiyak anomali bikUspid aortik kapak
(%57) olarak belirlendi.

3-Aort koarktasyonu tedavisinde BAP uygulamasinin erken sonuglari
basarilidir ve bu oran %84 olup yas gruplarina veya nativ/rekoarkte olmasina
gore degisiklik gostermemektedir.

4-BAP  uygulamasi yapilan hastalarin  yaklasik  1/3'Unde
rekoarktasyon gelismekte ve bunlarin ¢odunu yenidogan ve erken st
¢ocuklugunda islem yapilan nativ koarktasyonlu hastalar olusturmaktadir.

5-Rekoarktasyon ve periferik arter sorunlarinin yenidogan ve ilk 3
ayhk dénemde BAP vyapilan nativ koarktasyonlarda daha fazla oldugu
go6rulmekle birlikte, bu doénemdeki hastalarin 6nemli bir kisminda kalp
yetersizligi oldugu duisunuldagunde palyatif bile olsa kritik hastalarda BAP
hayat kurtarici olup cerrahiye zaman kazandirabilmektedir.

Sonug olarak, BAP nativ aort koarktasyonunda ve aort koarktasyonu
igin uygulanan cerrahi sonrasinda daralmanin tekrarladigi olgularda oldukca
etkili ve guvenli bir ydntemdir. Ozellikle ilk 3 ayda hastanin genel durumu
nedeniyle cerrahi mortalitenin ylksek olacagi dusunuliyorsa niks oraninin

yuksek olacagi bilinmesine ragmen gegici palyasyon igin balon anjiyoplasti
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tercin edilebilir. Bununla birlikte bir yas alti ve o6zellikle ilk 3 aylik donem
rekoarktasyon ve periferik damar tikanikliklari agisindan daha riskli gibi
gorunmektedir. Nativ koarktasyonlarda uygun boyutlarda balon kullanildigi
zaman anevrizma olusma sikhg1 azdir. Cerrahi girisime iyi bir segenek olan
bu ydontemin uygulandidi hastalar rekoarktasyon ve aort anevrizmasi gibi ge¢

komplikasyonlar agisindan yakindan izlenmelidir.
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AK
EKG
EKO
MRG
BT
BAP
SPSS
PDA
VSD
EF
ABY
AP
PGE 1
LCA
LSA
LVA
RSA
TPN
RAS
LV
PH
SH
PS
AS
ASD
PFO

KISALTMALAR

: Aort koarktasyonu
: Elektrokardiyografi
: Ekokardiyografi
: Manyetik rezonans goruntuleme
: Bilgisayarli tomografi
: Perkltan transkateter balon anjiyoplasti
. Statistical package for social sciences
: Patent duktus arteriyozus
: Ventrikuler septal defekt
: Ejeksiyon fraksiyonu
: Akut bobrek yetersizligi
: Anteroposterior
: Prostoglandin E1
: Sol karotis arter
: Sol subklavian arter
: Sol vertebral arter
: Sag subklavian arter
: Total parenteral nutrisyon
: Renin-angiotensin sistemi

: Sol ventrikul

: Pulmoner hipertansiyon
: Sistemik hipertansiyon
: Pulmoner stenoz

: Aort stenozu

: Atrial septal defekt

: Patent foramen ovale
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BA : BikUspid aort

PSSVK : Persistan sol superior vena kava
MVP : Mitral Kapak Prolapsusu
SVO : Serebrovaskduler olay
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