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1. GIRIS VE AMAC

Konjenital kalp hastaliklari, tiim konjenital lezyonlar arasinda en sik goriilen
ve ¢ocuklar arasinda kalp defektlerinin en sik goriilen tipidir. Bu defektler, genel
olarak fetiisiin normal yapisinin olusumunda veya embriyonik donemde erken fetal
gelisim sirasinda bir hata sonucunda meydana gelir. Konjenital kalp hastaliklarinin
prevalansi 1000 canli dogumda 8-10’dur (1). Aort koarktasyonu, siklikla proksimal
torasik aortanin darligidir ve konjenital kalp hastaligi olan hastalarin yaklasik %6 ila

%8’inde goriilmektedir (2).

Koarktasyon izole olarak veya bikiispit aortik valv, ventrikiiler septal defekt,
patent duktus arteriyozus, bilyiik arterlerin transpozisyonu, atriyoventrikiiler kanal
defektleri gibi ek kardiyak anomalilerle birlikte goriilebilir. Koarktasyon her yasta
goriilebilmektedir. Duktus bagimli yenidoganlar veya ‘kritik koarktasyon’ genellikle
duktus arteriyozusun kapanmasi sonrasinda kalp yetmezligi, asidoz, sok ile prezente
olabilir (3). Cerrahi girisim veya medikal tedavi yapilmadan hizla 6liim gelisebilir
(4). Prenatal tan1 duktus kapanmadan Once girisime izin vererek bu sekelleri
Onleyebilir. Buna ragmen koarktasyonun prenatal tanisi duktus arteriozus varliginda,
uterin hayatta aortik istmusa kisith kan akimi olmasi nedeniyle zordur. Yapilan bir
calismada koarktasyonu olan her 4 hastanin yaklagik birinde tani konularak yenidogan
doneminde girisim yapilmistir ancak koarktasyonu olan yenidoganlarin yaklasik

%30’u dogum sonrasi taburculukta tant alamamstir (5).

Siit ¢ocuklugu doneminden sonra tami alan aort koarktasyonuna siklikla
belirgin bulgular eslik etmez. Bazi ¢ocuklar ya da adolesanlar egzersiz sonrasi
bacaklarda gii¢siizlik veya agridan sikdyet ederler; ancak c¢ogunlukla, agir
koarktasyonlu hastalar bile asemptomatiktirler. Biiyiik ¢ocuklar siklikla rutin fizik
muayene esnasinda fark edilen hipertansiyon nedeni ile kardiyologa getirilirler. Klasik
bulgusu kollar ve bacaklardaki pulsasyon ve kan basincindaki farkliliktir. Prekordiyal
vuru ve kalp sesleri genellikle normaldir. Cogu kez sol sternal sinirda 3. ve 4.
interkostal araliklarda kisa sistolik bir {fliriim  duyulur. Direkt grafi
degerlendirildiginde pulmoner konjesyon ve kardiyomegali goriilebilir. Genislemis

kollateral damarlarin basing erozyonu nedeni ile olusan kaburgalarin alt sinirindaki



centiklenme gec¢ cocukluk doneminde goze ¢arpar. Elektrokardiyogram kiiciik
cocuklarda normaldir; ancak biiyiik cocuklarda sol ventrikiil hipertrofisi bulgular
gosterir. Koarktasyon segmenti ekokardiyografi ile gosterilebilir. Bilgisayarli
tomografi ve manyetik rezonans goriintiileme, ekokardiyografi ile kardiyak anatomi
net olarak degerlendirilemediginde kullanilan, degerli non-invaziv araglardir. Ancak
ekokardiyografi ile net olarak tanimlanan defektlerde cerrahi 6ncesi BT, MRG veya

tanisal kateterizasyon yapmaya gerek yoktur (6).

Girisim yapilmayan aort koarktasyonlu hastalarda prognoz belirgin olarak
kotiidiir. Crafoord 1944 yilinda aort koarktasyonunun ilk bagarili cerrahi onarimini
gerceklestirmistir (7). Bu tarihten sonra da belirgin olarak daha iyi sonuglar alinmasini
saglayan ¢esitli cerrahi ve transkateter yaklasimlar gelistirilmistir. Bir¢ok merkezde
cerrahi tek tedavi segenegi olarak kabul edilmistir ve bircok cerrahi teknik
uygulanmaktadir. Koarktasyon alani eksize edilip primer reanastomoz yapilir.
Cogunlukla transvers aortaya yayilarak agilir ve tamir edilen bolgenin yiizey alani
genisletilecek sekilde uzatilmis u¢ uca anastomoz yapilir. Sol subklaviyen arterin
boliinmesi ve tamir edilmis koarktasyon duvarina eklenmesini i¢eren subklaviyen flep
prosediirii bazilar tarafindan kullanilir. Ancak rezidiiel darlik nedeni ile artik tercih
edilmemektedir. Digerleri ise koarktasyon bdlgesinin prostetik materyal ile
genisletilmesini igeren yama aortaplastisini tercih ederler. Nativ koarktasyon i¢in
primer anjiyoplastinin kullanilmasi tartigmali olup ciddi diizeyde sol ventrikiil
disfonksiyonu olan hastalarda cerrahi oncesi kullanimi, riskli durumlarda faydali
olabilir (6).

Balon anjiyoplasti Lock ve arkadaglar tarafindan 1982 yilinda tanimlanana
kadar, cerrahi tedavi koarktasyon i¢in tek tedavi secenegiydi (8). O déonemden beri
yapilan bir¢ok ¢alismada balon anjioplastinin nativ koarktasyonun akut girisiminde
goreceli olarak etkili oldugu goriilmiis olup rekoarktasyon oranlar1 %8-32 arasinda
bildirilmistir (9). Nativ koarktasyon anjiyoplastisi i¢in klinisyenler tarafindan duyulan
bir diger endige ise anevrizma gelisimidir. Histolojik ve intravaskiiler ultrasonografi
caligmalar1 ile anevrizma olusum mekanizmasmin tunika intima ve medianin

yirtilmast oldugu gosterilmistir (10).



Nativ koarktasyonun tersine rekiirren koarktasyonu olan ¢ocuklarda balon
anjiyoplasti siklikla tercih edilmektedir. Bu girisim i¢in akut basar1 oranlar1 %80-93
arasindadir. Bildirilen aortik duvar hasar oranlar1 diisiiktiir (%1-2) ve daha uzun donem
anevrizma riskinin rekoarktasyon alanindaki skar dokusunun vaskiiler bozulma
derecesini simirlayarak iyilestirdigi diisiiniilmektedir. Buna ragmen rekoarktasyon
oraninin %6-53 olmasi nedeniyle g¢ekince dogurmaktadir (11, 12). 1991 yilinda
koarktasyon tedavisi i¢in bir diger segenek olan endovaskiiler stent kullanimi ilk kez
raporlanmis ve koarktasyonun transkateter tedavi secencklerine baska bir boyut

getirmistir.

Endovaskiiler stentler balon kateterler kullanilarak yerlestirilmektedir ancak
damar duvarinda agir1 dilatasyona neden olmamaktadir. Stentler ayn1 zamanda yapisal
destek olusturarak aortik duvar hasari ve restenoz oranlarmi diisiirmektedir (13).
1989-2005 yillar1 arasinda 17 merkezi kapsayan retrospektif bir ¢alismada 565
hastadan 553’tinde (%97,9) belirgin rezidiiel gradiyent veya ciddi komplikasyon
gelismeden basarili stent implantasyonu yapilmistir. Genel komplikasyon orani ise
%14.3 olarak raporlanmistir (14). Birgok farkli se¢enek olmasi ile birlikte
koarktasyonun en uygun tedavi stratejisine karar vermek zor olabilir ve kanita dayali

standart bir algoritma yoktur.

1.1. CALISMAMIZIN AMACI

Bu calismada 2005-2017 yillar1 arasinda AUTF Cocuk Kardiyolojisi Bilim
Dali’nda izlenen aort koarktasyonu vakalarinda uygulanan cerrahi prosediirlerin ve
transkateter girisimlerin etkinligi, uzun ve kisa donem komplikasyonlarinin
retrospektif olarak karsilastirilmasi ve gelecekte aort koarktasyonu tanisi alacak

hastalar i¢in en uygun tedavi se¢eneklerinin belirlenmesi amaglanmaigtir.



2. GENEL BILGILER

Konjenital kalp hastaliklari, canli dogumlarin %0,8’inde goriilmektedir.
Insidans, 6lii dogumlarda (%3-4), spontan abortuslarda (%10-25) ve prematiir
yenidoganlarda (patent duktus arteriyozus dislandiginda ortalama %2) daha siktir (6).
New England Bolgesel Infant Kardiyak Program (NERICP), aort koarktasyonunu
yasamin ilk yil1 boyunca cerrahi veya kardiyak kateterizasyon gerektiren en sik

dordiincii lezyon olarak tanimlamistir (2).

2.1. AORT KOARKTASYONUNUN TANIMI

Koarktasyon; bir araya getirme anlamina gelen latince bir terim olan
“coarctatio”dan gelmektedir (15). Aort koarktasyonu, genellikle proksimal torasik
aortanin diskret stenozudur (Sekil 2.1). Nasil ki, koarktasyon anatomisi,
patofizyolojisi, Klinik prezentasyonu, tedavi secenekleri belirgin farkliliklar
gosteriyorsa, sonuglarinda da belirgin farkliliklar mevcuttur. Koarktasyon
patofizyolojisi, darligin agirligina gore degismekte oldugu gibi patent duktus
arteriozus (PDA), ventrikiiler septal defekt (VSD) veya sol ventrikiil akim kisitlilig
gibi eslik eden lezyonlarin varligina gore de farklilik gostermektedir. Klinik
prezentasyon yelpazesi, yenidogan doneminde kalp yetmezliginden, daha biiyiik
cocukta veya eriskin caginda asemptomatik hipertansiyon arasinda degisiklik

gostermektedir (2).

Tedavi secenekleri, cerrahi onarim ve perkiitan balon anjiyoplasti veya
transkateter stenti icermektedir (3). Sonug olarak, tedavi segenekleri ve buna bagl kisa
ve uzun donem prognozu genis bir yelpazede degismekle birlikte, hepsi her zaman
benign karakter gostermemektedir. Ge¢ donem prognozu etkileyen faktorler; eslik
eden intrakardiyak patoloji, aortopati ve istirahat veya egzersiz hipertansiyonu ile

iligkili olup, ayn1 zamanda rezidiiel stenoz veya arkus hipoplazisinden etkilenebilir

).



Sekil 2.1. Torasik aortanin diskret koarktasyonunu gosteren bir aortogram (2).

2.2. AORT KOARKTASYONUNUN TARIHCESI

Aort koarktasyonunun ilk tanimi, bazi verilere gore, 1750’de Berlin Kraliyet
Bilimler Akademisi’nde 18 yasinda bir kiz hastay1 sunan iinlii Prusyali anatomist olan
Johann Freidrich Merkel’e atfedilmistir. Postmortem incelemelerde hastanin aortasini
“kalibresinin en azindan pulmoner arterin ¢apindan daha fazla veya en azindan esit
olmas1 gerekirken; yarisindan az olacak kadar dar” seklinde tanimlamistir (15). Bazi
verilere gore ise aort koarktasyonu, ilk kez Morgagni tarafindan 1760 yilinda
tanimlanmistir: “siklikla kabusa benzeyen bir bozukluktan rahatsiz olan ve solunum
sikintist ¢geken bir adam 6ldii. Toraks agildiginda orada su bulundu ve daha 6nce hig
goriilmedigi lizere; kalbin, 6zellikle sag ventrikiiliin, ¢ok dilate oldugu gozlendi. Ve
kalbe yakin bolimde aorta inanilmaz derecede daralmaktaydi.” (16). Craigie
tarafindan daha bilindik bir tanimlama ise, 1791 yilinda, Desault’un Journal de
Chirurgie dergisinde yayinlanmistir. Craigie’ye gore hastasi, “50 yaslarinda ¢ok zayif
bir kadin”di. Torasik arterlerin normalden daha kalin ve tortiiéz yapida oldugunu
farkedince ise su tanim1 yapmustir: “ligamentum arteriosum ve birinci interkostal arter
arasinda kalan, aortun arktan sonraki boliimii o kadar daralmisti ki, en fazla bir kaz

tiyll genisligindeydi.” (15). 1944’te Crafoord, aort koarktasyonunun ilk basarili



cerrahi onarimini gergeklestirmistir. Aort koarktasyonu icin balon anjiyoplasti ise ilk
kez 1982 yilinda tanimlanmistir (17). Gliniimiize kadar gecen siirecte, hastalarin
prognozlarinda belirgin derecede daha iyi sonuglar elde edilmesini saglayan cesitli

cerrahi ve transkateter yaklasimlar gelistirildi (3).

2.3. PREVALANS VE ETiYOLOJi

Aort koarktasyonu, konjenital kalp hastalig1 olan hastalarin yaklasik %6 ila
%8’inde goriilmektedir. Koarktasyon bir¢ok sol-taraf obstriiktif lezyonunda oldugu
gibi; erkeklerde, kizlara gore daha sik goriilmekte olup E:K orani 1,27-1,74 arasinda
degismektedir (2).

Sol-taraf obstriiksiyonlarinin gelisiminin {izerindeki 6nemli genetik etkinin
kamti nettir (17, 18). Ornegin, genetik ¢aligmalarda, aort koarktasyonunu da igeren
sol-tarafli obstriiksiyon lezyonlarinda gakisan ¢oklu lokuslar gostermistir ki bu da bu

lezyonlarin bir iligki i¢inde oldugunu giiclii sekilde desteklemistir (18, 19).

NOTCHI1 gen mutasyonlari; bikiispit aortik kapak (BAV), aortik kapak darligi,
koarktasyon ve hipoplastik sol kalp sendromu olan bazi hastalarda tanimlanmis ve
daha sonradan yapilan ¢alismalarda, aort koarktasyonu hastalarinda ve hipoplastik sol
kalp sendromunda MCTP2 mutasyonlari tanimlanmigtir (20-22). Ozellikle, NOTCH1
geni R1279H aort koarktasyonu olan hastalarda daha sik goriilmektedir (23).
NOTCHI1 mutasyonlarinin, sol ventrikiiler akis yolunun gelisiminde 6nemli bir
basamak olan, epitelyal-mezenkimal gegisin anomalisi {izerinde katkist oldugu

gosterilmistir.

Mekanik modellerde; kan akimi anormallikleri, endotelyal hiicre migrasyonu
anormallikleri ve aortik isthmusta fazladan doku birikimi gelisiminin koarktasyon ile
sonuglanabilecegini gostermistir (2). Yaklasik %35°1 etkilenmis olan Turner sendromu
(45X) hastalarinda; koarktasyon gelisimi {izerindeki genetik etkisi uzun zamandir
bilinmektedir. Ilging olarak, koarktasyon ile basvuran kizlarm %35’inde ayn1 zamanda

Turner Sendromu bulunmaktadir (2). Koarktasyon gelisimi tizerindeki ¢evresel etki



lizerine yapilan bir ¢alismada, sonbaharin son aylarinda ve kis aylarinda artis ile

birlikte, mevsimsel ¢esitlilik ile de iliskili olabilecegi 6ne stiriilmiistiir (2).

2.4. EMBRIYOLOJIK GELISIM

Aortik ark ve dallar1 insan gestasyonunun alt1 ile sekizinci haftalar1 arasinda gelisir.
Embriyolojik ti¢iincii aortik arklar karotis kommunis arteri olarak kalir. Sol dérdiincii
ark torasik aortik arki ve isthmusu olustururken, sag dordiincii ark involiisyona ugrar.
Altinc1 embriyolojik aortik ark, proksimal pulmoner arterler olarak devam eder, sol
altinc1 aortik ark duktus arteriozusu olusturur. Bu nedenle torasik koarktasyon, sol
dordiincii ve altinct embriyolojik arklarin anormal gelisimidir (24). Aortik ark

tiirevlerinin siralt gelisimi sematik olarak Sekil 2.2.‘de verilmistir (25).
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Alt1 aortik ark, ayn1 anda mevcut degildir ve eksik olusumu ve ¢ok erken
regrese olmasi nedeni ile besinci ark bulunmamaktadir (Sekil 2.3.). Bu degisik
embriyolojik komponentler normal aorta ve arkus damarlarin su sirada olugmasina
katkida bulunur (26): Birinci ve ikinci ark; rezidiiel birinci ark maksiller ve eksternal
karotid arterlere geliserek ve ikinci ark hyoid ve stapedial arterleri olusturarak,
neredeyse tamamiyla regrese olur. Ugiincii arklar ortak karotid ve proksimal isternal
karotid arterleri olusturur. Distal internal karotid arterler dorsal aortadan olusur. Sol
dordiincii ark sol ortak karotid ve sol subklaviyen arterin arasindaki sol aortik arki
olusturur. Sag dordiincii ark predominant olarak sag proksimal subklaviyen arteri
kiiclik oranda olusturarak atrofiye gider. Altinci arklarin ventral kismi sag proksimal
ve sol pulmoner arterlerin olusumuna katkida bulunur. Sag altinci arkin dorsal kismi
involiisyona ugrar. Yedinci intersegmental dallar, sol intersegmental dal ile birlikte
dorsal aortadan ¢ikarak sol subklaviyen arteri olusturur. Sag yedinci intersegmental
dal, sag subklaviyen arterinin distal yoniiniin, sirasiyla sag dorsal aort ve sag dordiincii
arkin kalintis1 ile olusan orta ve proksimal kisimlarla olusturulmasina katkida bulunur.
Ventral aortik sak sag ve sol boynuzu olusturur; sag boynuz brakiyosefalik arteri
olusturur ve sol boynuz arkin proksimal inen kismin1 olusturur. Bu gelisimsel dongiide
degisik segmentlerin regrese olmasi veya kalicilig1 torasik aorta anomalilerinin ¢cogunu

aciklayabilir (27).

Aortik arkin embriyolojik gelisim anormalliklerini aciklamak i¢in ii¢ ana teori
retilmistir: Birincisi; arkin damarlarmin anormal embriyogenezi, ikincisi yakin
iliskili olan duktusun anormal gelisimi, tiglinciisii 1se pulmoner ve sistemik arteriyal
yollar arasindaki akim oranlarindaki degisikligin bir sonucu oldugunu 6ne stirmektedir

(15).

Normal durumda sol tarafli arkus oldugunda, kesin aortik arki meydana getiren
dordiincii sol brankiyal arktir. Arteriyal duktus, dorsal aortaya baglanan altinct sol
brankiyal arkin kalicilik gdstermesi ile olusur. Buna zit olarak, sol subklavyen arter,
yedinci segmental arterden olusur. Kesin yeri olan aortik isthmusun proksimaline
yerlesmeden Once kaudosefalik go¢ etmesi ve gog sirasinda birgok yapiyr gegmesi
gerekmektedir. Bu siiregteki yeniden diizenlenmelerin koarktasyon patogenezinde

onemli oldugu one siiriilmektedir (15).



Sekil2.3. Torasik aorta gelisimi

(A) Rathke diagraminin sematik goriintiisii; aorta, pulmoner arter ve ventral ve dorsal aortaya baglanan
alt1 ¢ift aortik arkin dallarinin gelisimini gosteren Rathke diagraminin sematik goriintiisii. Transparan
arklar neredeyse veya tamamiyla involiisyona ugrayan segmentlere karsilik gelmektedir. (B)normal sol
aortik ark ve dallarinin degisik embriyolojik orjinleri oldugunu gosteren sematik. Tamamiyla olusmus
aortaya katkida bulunan ventarl aortadir (turuncu-asendan aorta, proksimal ark ve sag brakiyosefalik
arter, sol dordiinci ark (pembe- distal aortik ark) ve sol dorsal aorta (koyu kirmizi- inen aorta). Aortik
ark kokii ve ana pulmoner arter boliinmiis trunkus arteriozustan ¢ikar (mavi-aortik sak). Sag ve sol ana
pulmoner arterler ve sol ligamentum arteriozus altinci arktan ¢ikar (yesil). Yedinci intersegmental
arterler (sar1) sag subclaviyan arterin d,istal kismin1 ve sol subklaviyen arterin tamaminin olusumuna
katkida bulunur. (C) normal sol aortik ark ve arterlerinin dallart. LCCA: sol karotis kommunis, LISA:
sol intersegmental arter, LSCA: sol subklaviyan arter, RISA: sag intersegmental arter (27).

Altta yatan neden tam olarak anlagilamamustir; her ikisi de tam anlamiyla
tatmin edici olmayan iki diger teori mevcuttur; ductus dokusu teorisi ve hemodinamik
teori (2).

Aort koarktasyonu tipik olarak duktus arteriyozusun bulundugu bolgede
gelismektedir. Duktus dokusu teorisi, duktal kas hiicrelerinin periduktal aort bolgesine
gbeliniin bir sonucu oldugunu ve buna bagl olarak duktus kapanmasi ile birlikte bu
bolgenin de kasilarak daraldigini 6ne siirmektedir (28). Koarktasyonun genellikle
duktus kapanmasi sonrasinda fark edildigine dair klinik gézlemler bu anlayisla
uyumludur ve kritik darligi olan hastalarda yenidogan doéneminde palyatif tedavi
amaci ile prostoglandin E1 inflizyonu verilebilir. Ne var ki, duktal doku teorisi duktus
giris yerinden wuzakta olusan aort koarktasyonu vakalarim1 tam olarak
aciklamamaktadir (2). Bu teorilerden bir digeri olan hemodinamik teori;
koarktasyonun fetal aortik ark icerisinden gegen kan akimini azaltacak hemodinamik

bozukluklarin bir sonucu olarak olustugunu 6ne stirmektedir. Normal fetusta aortik



isthmus kombine ventrikiiler outputun sadece %10’unu almaktadir, ki bu da normal
neonatal isthmus c¢apinin yaklasik olarak ¢ikan aortanin sadece %70-80’1 oldugu
gbzlemini agiklamaktadir (29). Hemodinamik teoriye gore; sol ventrikiiler akimin
azalmasina neden olan intrakardiyak lezyonlar, aortik isthmustan gegen akimi
azaltarak koarktasyon gelisimine yardim etmektedir. Bu teori, koarktasyonun
ventrikiiler septal defekt (VSD), aort darlig1 ve transvers arkus hipoplazisi ile ortak
iliskisini agiklamaya yardimei olmaktadir. Koarktasyonu olan fetiislerde transvers ark
ve isthmus hipoplazisinin varhigin1 gosteren fetal ekokardiyografik calismalarla da

uyusmaktadir (2).

Higbir hipotez, aortik arkta olusan obstriiktif lezyonlarin morfogenezini tek
basina aciklayamamaktadir; bircok mekanizmanin  ortak roli  oldugu
diisiiniilmektedir. Ornegin, aortaya gelen azalmis kan akimi, bir sekilde duktal
dokunun dagilimini etkilemektedir. Bu temel mekanizmalar, klinik prezentasyonun
anlasilmasinda, erken ve basarili tedavi segeneklerinin degerlendirilmesinde

kesinlikle yardimc1 olmaktadir (15).

2.5. MORFOLOJi

Aort koarktasyonu, genellikle {ist torasik aortada, duktus arteriozusun girisinde

veya yakininda diskret darliktir (Sekil 2.4.) (2).
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Sekil 2.4. Aort koarktasyonunun morfolojik goriiniimii

Sol iist: Tipik jukstaduktal koarktasyonun otopsi bulgulari. Arka self dokusu (ok ile gosterilmekte)
patent duktus arteriyozusun (DA) karsisinda goriilmektedir.

Sag iist: duktus arteriyozusun (DA) distalinde goriilen diskret koarktasyon (ok ile gosterilmekte).

Sol alt: duktus arteriyozus (DA) hipoplastik transvers aortik arkin distalinde goriilmekte. Aortanin
distalinde poststenotik dilatasyon mevcut.

Sag alt: elastik boya duktus arteriyozusun karsisinda, sagda diskret “arka self’te diizensiz medial ve
intimal proliferasyonu gostermekte. P, proksimal aortik liimen; D, distal aortik liimen (2).

Aort koarktasyonu, siklikla inen torasik aortada yer alan diskret obstriiksiyon
seklindedir. Koarktasyonun morfolojisi intimal ve medial malformasyon ve genellikle
aortay1 ¢epegevre saran posteriorda ¢ikintili bir katlant1 (posterior self) igerir (30).
Genellikle, sol subklaviyen arterin hemen distalinde yer almaktadir. Daha az siklikta
transvers aortik ark ve abdominal aortada yer alabilir veya uzun segment arkus
hipoplazisinin bir parcasi olabilir. Daha sik olan jukstaduktal pozisyonda
yerlestiginde, ekokardiyografi veya anjiyografi ile rahatlikla goriilebilen, sol karotis
arter ve sol subklaviyen arter arasinda artmis mesafe ile iligkilidir (31). Ductus veya
ligamentum arteriozus anteromedial olarak ayni seviyede girmektedir. Elastik

dokunun intimal proliferasyonu ve proliferasyonun kesilmesi arteriyal duvarinda
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yiiksek akim hiz1 olan koarktasyonun distalinde gelisebilir. Infektif endarterit, intimal
disseksiyonlar veya anevrizmalarin gelisebilecegi yer bu distal alandir. Mediyal elastik
dokunun deplesyonu ve diizensizlesmesi ile olusan kistik mediyal nekroz, genellikle
koarktasyon bolgesine yakin olan aort bolgesinde ve inen aortada olusur (32). Bazi
hastalarda, kistik mediyal nekroz geg aortik anevrizma veya disseksiyon geligimi igin

histolojik substrat olusturmaktadir (2).

Kistik mediyal nekroz; genis arterlerde, 6zellikle de aortada goriilen, media
tabakasinda kist benzeri lezyonlar iceren, bazofilik madde birikimi ile karakterize bir
bozukluktur. Kistik mediyal nekrozun Marfan Sendromu, Ehlers-Danlos Sendromu
gibi bag doku hastaliklarinda goriilmektedir ve aortik duvarda dejeneratif degisiklikler
sonucunda olusur (33). Aort koarktasyonu olan hastalarin otopsi ¢alismalarinda da
Kistik mediyal nekroz raporlanmistir (34). 1987 yilinda yaymlanan bir ¢aligmada, 31
hastanin koarktasyon cerrahi materyalleri ve 2 hastanin da otopsi verileri incelenmis,
kistik mediyal nekrozun sadece koarktasyon bolgesinde olmadigi; ancak cerrahi
materyallerin boyutlarinin kisa segmentler olmasi nedeni ile uzunlamasina histolojik
verileri elde edilememistir (34). Buna ragmen, 6zellikle aort anevrizmasi veya aortik
rliptiir ile komplike olan aort koarktasyonu vakalarinda bu elastik destriiksiyonun
suglanabilecegini gostermistir (35). Aort koarktasyonu igin kateter bazli girisimsel
tekniklerin gelistirilmesi, giderek artmakta olan bir ¢esitlilik sunmustur (34).
Koarktasyon dilatasyonu i¢in balon anjiyoplasti kullanim tercih edilebilir bir segenek
olarak goriilse de anjiyoplasti sonrasinda yapilan takip calismalarinda, koarktasyon
bolgesinde veya bu bolgeye yakin bir segmentte anevrizma gelisimi, bu girisimlerin

bir sonucu olabilecegi diisiincesini olusturmustur (34, 36).

2.6. ILISKILI LEZYONLAR

Genis ¢apli ¢alismalarda da goriildiigi gibi, iliskili intrakardiyak anomaliler
ge¢ mortalite ve morbiditenin belirgin bir kesimini olusturmaktadir (37). Aort
koarktasyonu, izole olarak da goriilebildigi gibi, patent duktus arteriozus, ventrikiiler
septal defekt, bikiispit aortik kapak ve sol tarafli obstriiktif lezyonlar ile de iligkilidir.

Koarktasyon ile birlikte goriilen ventrikiiler septal defektler, perimembrandz,
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muskiiler veya farkli yerlesimli tip olabilir. Farkli yerlesimli ventrikiiler septal
defektte, konal septumun posteriora yerlesmesi belirgin sol ventrikiil akim
obstriiksiyonu olusturabilir (2). Aortik arkta kesinti, aortopulmoner pencere ile birlikte
olabilir. Bikiispit aortik kapak, koarktasyonu olan hastalarin %80’inde goriilebilir ve
kapak stenozu eslik edebilir veya anniiliis hipoplastik olabilir. ileriki dénemde, aortik
kapagin malformasyonu kalsifik stenoz, regiirjitasyon ve infektif endokardite neden
olabilir (15). Mitral stenoz da koarktasyonlu hastalarda goriilebilir ve supravalviiler
mitral ring, mitral kapakgiklarin kalinlagsmasi ve displazisi, kisa displastik korda
tendinea veya tek parasiit papiller kas nedeni ile olusabilir (38). Koarktasyon ile iligkili
coklu sol-tarafli obstriiktif lezyonlar Shone Sendromu olarak tanimlanir ve infantil
donemde tedavi gerektiginde zorlu bir gruptur (39). Koarktasyonla iligkili olabilecek
diger intrakardiyak anomaliler, atriyoventrikiiler septal defekt, trikiispit atrezisi ile
birlikte veya izole sag transpozisyon, ¢ift ¢ikisl sag ventrikiiliin Taussig-Bing tipi ve
konjenital diizeltilmis transpozisyonu igerir. Koarktasyon ayni zamanda hipoplastik
sol kalp sendromunun 6nemli bir komponentidir, alveoler kapiller displazi, anormal

tek pulmoner arter iliskili lezyonlar arasindadir (40, 41).

Aort  koarktasyonu, PHACES (posterior fossa malformasyonlari,
hemanjiyomlar, arteryal anomaliler, kardiyak defektler, g6z anomalileri, sternal yarik
ve supraumblical rafe) sendromu, Williams-Beuren, Alagille Sendromu ve Noonan
sendromu gibi birgok diger durumla da iligkilidir. Turner sendromu olan hastalarin
%15’inde aort koarktasyonu bildirilmistir (41). Koarktasyonlu olgularin %3-5’inde

Willis poligonunda sakkiiler (“berry”) anevrizmalar goriilebilmektedir (2).

2.7. HEMODINAMIKLER

Fetal donemde, ventrikiiler ard yiikiin sadece %10’u aortik isthmusa ulastig1
icin, dogumdan Once fetiis, aort koarktasyonu ile basa ¢ikabilir (2, 42). Dogumla
birlikte, duktus arteriyozus ve foramen ovalenin kapanmasi ile dar olan koarkte aortik
segmentten gecmesi gereken akim artar ve bu da postnatal donemdeki Onemli
hemodinamik bozukluklarin nedenidir. Koarktasyon bolgesinin darliginin siddeti ve

eslik eden kardiyak lezyonlarin varligina bagh olarak, bu hemodinamik bozukluklar,
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orta dereceli sistolik hipertansiyondan siddetli kalp yetmezligi ve soka kadar degisen
bir yelpazede kendini gosterebilir (2). Izole aort koarktasyonu varhiginda, sol
ventrikiiler basing yiikii duktus arteriyozus kapandiktan sonra hizlica artarak sol
ventrikiil disfonksiyonu ile sonuglanir. Kompleks koarktasyonda ise, Ornegin
ventrikiiler septal defekt varliginda, sol ventrikiil diyastol sonu voliimiini ve
ventrikiiler 6n yiikii artar; bu da sol ventrikiiler diyastol sonu basincinda artisa neden
olarak sonrasindaki pulmoner vendz ve arteriyal hipertansiyonun gelisiminden

sorumludur (43).

Aort koarktasyonu kritik veya hizli gelisimliyse, yenidogan doneminde duktus
kapanmasini takiben sol ventrikiiler disfonksiyon ve kalp yetmezligi gelisir. Kalbin
atim voliimii azalir, sol ventrikiiler diyastol sonu basinci artar, sol atrial basingta
yiikselme sonucunda pulmoner vendz konjesyonda artis meydana gelerek pulmoner
hipertasiyona neden olur. Olusan kalp yetmezligi perfiizyonun azalmasina neden olur

ve bu da miyokardiyal kontraktilitenin daha da kétiilesmesine neden olur.

Hayatin ilk haftalarinda miyokardiyumun immatiir olmasi nedeni ile
kompansatuar mekanizmalar yeterince gelisemez (2). Ayni zamanda koarktasyon sol
ventrikiiler diyastolik disfonksiyona da neden olabilir. Yapilan ekokardiyografik
calismalarda erken diyastolde sol ventrikiiler genislemenin yetersiz olmasi geg
diyastolde sol ventrikiil dolumu ile sonuglanmaktadir (44). Diyastolik fonksiyonlardaki
bu anormalliklerin sol ventrikiil kompliyansinin azalmasina baglhh oldugu
diisliniilmektedir. Sol ventrikiil kompliyansin1 azaltan sebepler ise, miyokardiyal
hipertrofi, miyokardiyal fibrozis ve muhtmelen de miyokardiyumun uyarilabilirliginin
artmis olmasidir. Sol ventrikiil diyastol sonu basincinin artmasi dnemli bir fonksiyonel

sonugtur ve bu hastalarda pulmoner ven6z konjesyon gelisebilir (2).

Sol ventrikiiler akim direncinin artmasi; sol ventrikiil, ¢ika aorta ve dallarindaki
sistolik basinct yiikseltir. Darligin agirhigina, kardiyak outputun ve kollateral
dolasimin varligina bagh olarak, koarktasyon bolgesinde istirahatte 50-60 mmHg’ye
kadar varan sistolik basing gradiyenti olusturabilir. Bir¢ok hastada sistol ve diyastolde
bir basing gradiyenti vardir. Akim direncinde artisa bagli olarak sol ventrikiilde bir¢ok

dengeleyici mekanizma gelisebilir. Sol ventrikiilde miyokard hipertrofisi muhtemelen
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bunlar i¢inde en dnemlisidir. Miyokardiyal hipertrofi miyokardiyal duvar stresini ve

ventrikiiler art yiikii normallestirmeye ¢aligir (45).

Koarktasyon olan hastalarda periferal vaskiiler fizyolojide de anomaliler
gortlebilir. Sistolik arteriyal hipertansiyon, darliginin bir belirtisidir; ancak ayni
zamanda vaskiiler reaktivitede, arteryal duvar kompliyansinda ve baroreseptor
fonksiyonlarinda degisiklikleri yansitir. Koarktasyon onarimi yapilan hastalarda
yapilan ¢alismalarda anormal arteryal vaskiiler fonksiyonlar gosterilmistir. Arteryal
fizyolojideki bu anormallikler, koarktasyonun basarili anatomik diizeltmesinden sonra
bazi hastalarda postoperatif donemde ve yillar sonra gelisen hipertansiyonu
aciklamaya yardimct olabilir (2). Postoperatif donemdeki hipertansiyon,
baroreseptdrlerin  yerlesimi ile agiklanabilir. Aortik obstriiksiyon bolgesi
cikarildiginda karotid ve aortik baroreseptorler sayica azalir ve artmis sempatik
aktiviteye neden olarak hipertansiyonu tetikleyebilir (46). Geg¢ hipertansiyonun
aciklayan mekanizmalar; renin-anjiyotensin siteminin upregiilasyonu,
vazoreaktivitedeki degisiklikler, aortik ark yapisindaki anomaliler ve disfonksiyonel
baroreseptor mekanizmalaridir (47). Preoperatif donemde olan hipertansiyon,

postoperatif donemdeki uzun dénem hipertansiyon i¢in giiglii bir prediktordiir (48).

2.8. KLINIK PREZENTASYON

Koarktasyonun klinik prezentasyonu genellikle su ii¢ patternden biridir:
konjestif kalp yetmezligi olan bir infant, iiftirlimii olan bir ¢ocuk veya sistemik
arteriyal hipertansiyonu olan bir ¢ocuk veya addlesan (2). Tipik olarak erken

prezentesyon daha agir hastaliga isaret eder (47).

2.8.1. Kiiciik Cocuklar

Yenidoganlar dogumdan hemen sonra genellikle asemptomatiktir; c¢linkii
patent duktus arteriyozus (PDA) koarktasyonun agirligindan bagimsiz olarak

perfliizyona yardim eder. Ag/kritik aort koarktasyonu olan yenidoganlarda,
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dogumdan sonra duktus arteriyozus kapandiginda kardiyojenik sokun belirti ve
bulgular1 goriilir. Klinik olarak bebeklerde femoral nabizlarin zayif olmasi veya
alinamamasi, uzamis kapiller dolum zamani, beslenme zorluklari, hipoaktivite,
metabolik asidoz, mezenter iskemi, miyokardiyal depresyon goriilebilir. Ductus
arteriyozusu acik tutmak ic¢in, agir/kritik aort koarktasyonu tanist koyuldugunda
ampirik prostoglandin E1 inflizyonu daha ileri tanisal girisimler yapilana kadar
baslanabilir. Yenidogan donemi disinda kardiyojenik sok c¢ok sik bir durum degildir;
ancak erken infantil donemde ihtimal dahilindedir. Daha ge¢ yastaki pediatrik hastalar
genellikle zayif femoral nabiz, list ekstremite hipertansiyonu, iist sternal kenarda, sirta
yayilan sistolik {ifiiriim ve iist ve alt ekstremiteler arasinda kan basinci farki ile tani
alir. Yenidoganlarda nabiz oksimetri taramasi kritik konjenital kalp hastalig
vakalarin1 tespit etmede Onemli bir ara¢ olmasina ragmen, PDA olmayan saf
koarktasyon hastalarinda gecerliligi sinirlidir. Agir/kritik koarktasyonu olan hastalar,
PDA varliginda nabiz oksimetre taramasinda sagdan sola sant olmasi nedeni ile pozitif

sonug alabilir (47, 49).

2.8.2. Adolesan ve Eriskin Donem

Bu hastalarin neredeyse tamami sistemik hipertansiyon veya kalpte duyulan
ifiirim nedeni ile arastirilirken koarktasyon tanisi almaktadir. Klinik belirtegler, tist
ekstremite hipertansiyonu, zayif femoral nabizlar, tist-alt ekstremite kan basinci farki
(>20mmHg) belirgindir, koarktasyon segmentinden gecen akimin sirtta duyulan
sistolik tflirimii veya koarktasyon bolgesindeki kollateral akimdan duyulan devamli
tfiirimii icermektedir. Hastalar ayn1 zamanda sistemik hipertansiyon nedeni ile olan
sik bag agrilarindan ve kronik hipoperfiizyona bagl alt ekstremite kladikasyosundan
sikayet edebilirler. Koarktasyon bdlgesinde kollateral dolasim belirginse distal

nabizlar yeterli olabilir ve kol-bacak kan basinci farki belirgin olmayabilir (47).

Infantil dénemden sonra, bu hastalarin ¢ogu asemptomatik oldugu ve fizik
muayene bulgularmin gizli olabildigi i¢in, tanty1 ge¢ almalari sik goriiliir. Kolombiya
Universitesinde 1969 ve 1978 yillar1 arasinda, koarktasyon tanisi alan gocuklar ile

ilgili yapilan bir aragtirmada, ortalama tan1 alma yasi1 10 yas olarak hesaplanmustir.
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Hastaneye en sik bagvuru nedeni ise hipertansiyon ve kardiyak iifiiriim olup vakalarin

sadece %14 linde basvurulan ilk hekim koarktasyonun dogru tanisint koymustur (2).

Aort koarktasyonu hastalari, bagvuru yasina gore degisik bulgular géstermekte

olup, bu bulgularin yaslara gére siniflandirilmis 6zeti Tablo 2.1°de verilmistir (50).

Tablo 2.1. Koarktasyonu Tanimak I¢in Yaslara Gére Bulgular

YAS

FETAL

NEONATAL VE
INFANTIL

COCUKLUK,
ADOLESAN CAG

SEMPTOMLAR

Ventrikiiler orantisizlik (RV>LV)

Biiyiik damarlarda orantisizlik

Isthmus seviyesinde siirekli diyastolik akim

Iliskili konjenital kalp hastalig1 (BAV, arkus hipoplazisi, subaortik stenoz, mitral
kapak anomalileri, VSD, ASD, PDA)

Sendromik fenotipler (Turner Sendromu, PHACE, DiGeorge, Noonan,
velokardiyofasiyal)

Kollaps

Asidoz

Kalp yetmezligi

Sistolik / devamli tifirim

Femoral nabizlarin zayiflig1 veya yoklugu, radiofemoral nabiz gecikmesi
Supin kol-bacak kan basinci gradiyenti

Nekrotizan enterokolit

Bobrek yetmezligi

Kardiyomiyopati (nadir)

Sistolik / devamli tiflirim

Femoral nabizlarin zayiflig1 veya yoklugu, radiofemoral nabiz gecikmesi
Supin kol-bacak kan basinci gradiyenti

Hipertansiyon (bas agrisi, burun kanamasi, retinopati)

Azalmis egzersiz kapasitesi, egzersizle tetiklenen hipertansiyon
Bacaklarda gii¢siizliik, kladikasyo

Ayaklarda sogukluk,

Sol ventrikiiler hipertrofi, aritmi ve kalp yetmezligi

Enfektif endokardit

Aort disseksiyonu, riptiir

Intrakraniyal kanama

BAV: Bikiispit Aortik Kapak; LV: Sol Ventrikiil; RV: Sag Ventrikiil; VSD: Ventrikiiler Septal Defekt;
ASD: Atriyal Septal Defekt; PDA: Patent Duktus Arteriyozus
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2.9. FiZiK MUAYENE

Aort koarktasyonu olan bir ¢ocugun genel goriiniimii, prezentasyonuna bagli
olarak degisecektir (2). Duktus arteriyozusun hemen kapandigi infantlarda, konjestif
kalp yetmezligine ait bulgular goriilebilir. Ebeveynler dispne ve beslenmeyle terleme
tarif edebilirler. Ayn1 zamanda, retraksiyonlar ile birlikte takipnesi oldugunu ve
korkutucu bir bigimde gri veya soluk goriindiigiinii tarif edebilirler. Bu hastalardaki
dispne, diaforez, tasikardi, solukluk ve hepatomegali (2) gibi fizik muayene bulgulart,
arrest Oncesi infant1 gosterebilir. Bazen, diferansiyel siyanoz goriilebilir; kollar,
omuzlar, gégsiin Ust tarafi ve basin pembe ve kalan alt kismin mavi goriindiigii bir

demarkasyon hatt1 goriilebilir.

Aortik kapak obstriiksiyonuna bagli sert sistolik bir ejeksiyon iiftiriimii sol
sternal kenarda duyulabilir; aortik obstriiksiyon ile iliskili daha uzun bir dekresendo
tifiirim sol aksillada veya interskapular veya infrascapular alanda duyulabilir. Alt
ekstremite nabizlarinin voliimii azalmis veya tamamuyla yok olabilir. Sag radiyal nabiz
baslangici ile femoral arterlerdeki nabizlar arasinda gecikme goriilebilir (“pulsus
parvus et tardus”). Bu arterler, her iki arter de koarktasyon bolgesinden ortalama ayni
uzaklikta oldugu i¢in, ayn1 anda degerlendirilmek {izere se¢ilmistir; sag radial arter
koarktasyon bolgesinden once ¢ikarken, femoral arter obstriiksiyonun asagi yoniinde

yer almaktadir (49).

Daha gec¢ yasta bagvuran hastalarda, 6ykiide bas agrisi, gogiis agrisi, egzersiz
intoleransi, bacak agris1 veya zayifligt not edilmelidir ve daha siklikla asemptomatik
olabilecekleri unutulmamalidir. Fizik muayenedeki diger bulgular; sol sternal kenarda,
bikiispit aortik kapak ile iligkili olabilecek sistolik ejeksiyon kligi ve uzamis
hipertansiyona sekonder iligkili kardiyomiyopati tanisi1 koyulduysa, apexte S4 galo
duyulabilir (47).

Hipertansiyon degerlendirmesi yapilirken kan basincinin dogru dlgiildiigiinden
emin olunmalidir; sahte hipertansiyonun kliniklerdeki en sik nedeni bu 6nemli verinin
yanlis degerlendirilmesidir. Ulusal Kalp, Akciger ve Kan enstitiisiine gore, kan basinci
su sekilde Olciilmelidir: hasta ayaklari yere basacak ve sirt1 desteklenecek sekilde bes
dakika oturtulmali, kan basinci 6l¢limii sonrasinda manuel olarak sfingomanometre ile
olciilmelidir. Ideal olarak sfingomanometre alti ayda bir kalibre edilmelidir.

Kullanilan manson boyutu uygun olmalidir. Olgiim hatalari, hastalar bekleme
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salonundan direkt olarak getirilip hemen manson baglandiginda olmaktadir. Ek olarak
bir bagska hata kaynagi ise, hastanin muayene masasmin ucunda ayaklari sallanir
bicimde oturarak Ol¢iimiin alinmasi nedeni ile olusur. Uygulama kolaylig1 nedeni ile
kan basinci elektronik ossilometrik cihaz kullanilarak olgiilmektedir. Bu cihazlarin
bazen sistolik kan basincini yiiksek dlctiigii gosterilmistir. Dahasi, takip araci olarak
kullanimi mantikli olsa da yiiksek basing 6l¢iildiigiinde manuel 6l¢iim yapilmalidir.
Bacaktan kan basinci 6l¢iimii de {ist ve alt ekstremitelerde kan basinci farkliligini tespit
etmek icin Oonemlidir. Normal alt ekstremite kan basinci, sag koldan Slgiilen kan
basincina esit veya ondan daha fazla olmalidir; ancak koarktasyon varliginda,
bacaklarda kan basinci daha diisiik saptanmaktadir (51). Nadiren, hastalar anormal sag
subklaviyen arter ve stenotik sol subklaviyen arter ile prezente olabilir. Bu nadir
durumda (interrupted aortik arkta daha sik), karotis pulsasyonu sigrayici olmasina

ragmen, dort ekstremite arasinda arteriyal farkliliklar goriillmeyebilir (2).

2.10. ELEKTROKARDIYOGRAFIK BULGULAR

Koarktasyonu olan bir yenidoganda elektrokardiyogram (EKG), genellikle
normaldir. Yenidogan déneminde sol ventrikiiler hipertrofinin ST segmentinin diiz
olmasi ve T dalgasinin deprese olmasi iligkili aort stenozu veya miyokardiyal hastalig
gosterir.  Sol kalp obstriiktif lezyonlarinda goriilen sol ventikiiler hipertrofi
bulgularin aksine yenidogan doneminde sag ventrikiiler hipertrofi bulgular1 goriiliir
(52). Daha ileri yastaki ¢ocuklarin ve adolesanlarin EKG’sinde sol ventrikiiler basing
yiiklenmesinin bulgulari, sol ventrikiil hipertrofisi ve sol atrial genisleme bulgular

goriilebilir. Iliskili kardiyak lezyonlarm EKG bulgular1 da gériilebilir (53).

2.11. TELEKARDIYOGRAFiIK BULGULAR

Yenidogan doneminde gogiis radyografisinde kalp biiyiik goriilebilir,
pulmoner konjesyona ait isaretler goriilebilir (52). Ayn1 zamanda, aort koarktasyonu
ile iligkili klasik belirtegler; “3 isareti” ve “ters 3 isaretidir. Koarktasyondan
etkilenmis aortik bolgede 3 sayisint andiran bir sekil goriilebilir (Sekil 2.5). 3 sayist;

koarktasyon bolgesinin proksimalinde sol subklaviyen arterin ve aortanin dilatasyonu,
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indentasyon bdolgesi, ve bolgenin distalinde aortani dilatasyonu ile olusur. Bu isaret,

aort koarktasyonu olan hastalarin %50-66’sinda goriiliir (54).

Sekil 2.5. Telede “3” isareti (54).

“Ters 3 isareti”, aort koarktasyonu hastalarinda baryum ozefagografisi

yapilirken, sol anterior oblik goriintiide fark edilir (Sekil 2.6.) (54).

Sekil 2.6. Aort koarktasyonlu bir hastada baryum 0&zefagografisindeki ters 3
goriintiisi (54).

Aortanin fokal daraldigi bolge sol subklaviyen arterin veya ligamentum

arteriyozumun baslangicindadir. Aortanin bu eksternal kontiir anomalisine sol
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subklaviyen arterin dilatasyonu eslik etmektedir. Kollateral internal mammaryan
interkostal ve siiperior epigastrik arterleri de igeren kollateral damarlarin 6zenle
olusmus sistemi, koarktasyonu atlamak ve dolagimi devam ettirmek i¢in olusur. Dilate
ve tortlioz interkostal damarlar, kosta ¢entiklenmesi olarak adlandirilan bir siireg ile
kostalarin alt yiliziinde derin oluklar olusturur (Sekil 2.7.), ki bu oluklar genellikle
liciinci veya dordiincii kostadan sekizinci kostaya kadar etkilenir (54). Ilk iki
interkostal arter kostoservikal trunkus yerine inen aortadan destek aldigi icin ilk iki
interkostal arter kollateral olarak gérev yapmaz ve kosta c¢entiklenmesi goriilmez.

Pulmoner akim sol ventrikiiler dekompanzasyon gelismediginde normaldir (55-57).

Sekil 2.7. Dilate ve kivrintili interkostal arterleri olan, diizeltilmemis aort

koarktasyonu olan bir hastanin gogiis radyografisi (54).

2.12. EKOKARDIYOGRAFIK BULGULAR

Transtorasik ve transozefagial ekokardiyografi, 4-boyutlu ve stres
ekokardiyografi, antenatal, preoperatif, intraoperatif ve koarktasyon takiplerinde
kullanilabilir. Fetal ekokardiyografi, rutin taramalarda, aile 6ykiisiinde, ekstrakardiyak
deformite varliginda ve teratojen maruziyeti olan yiiksek riskli hastalarda kardiyak
anomali siiphesi oldugunda yapilmaktadir (58). Fetal ekokardiyografinin erken tani
iizerine olumlu etkisi olsa da mortalite orana etkisi net degildir (41). Siipheli aort

koarktasyonu varliginda transtorasik ekokardiyografi primer goriintiileme yontemidir;
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koarktasyon gradiyentinin Doppler kullanilarak olgiilebilmesi (Sekil 2.8.) gibi
parametreleri saglar, giivenlidir (50). Proksimal aortanin ve kardiyak fonksiyonlarin
morfolojik ve fonksiyonel degerlendirmesinin radyasyon maruziyeti olmadan oldukga
1yi yapilmasini saglar. Ek olarak, transtorasik ekokardiyogragrafi kardiyak fonksiyonu
ve iliskili kardiyak ve kapak anomalilerini degerlendirebilir (59). Transtorasik
ekokardiyografinin ana kisitlamalari; goriis alaninin dar olmasi, suboptimal akustik
pencere, hava-kemik yapilardan zayif gegis olmasi, periferal vaskiiler segmentin
goriintiilenebilmesinin kisith olmasi ve kisi bagimli olmasidir (27). Transozefagial
ekokardiyografinin aortanin daha net goriintiisiinii saglayabilir olmasina karsin, seyrek

kullanilmasinin sebebi invaziv bir girisim olmasi ve kisith ek bilgi saglamasidir (60).

Sekil 2.8. Doppler ekokardiyografi goriintiisii

A, B; suprasternal ¢entik bolgesinden koarktasyon bolgesinin goriintlisii ve daralmig transvers arktan
gecen yiiksek hizli akimin Doppler goriintiisii. C, D; abdominal aortadaki diisiik hizli siirekli akimin
goriintiisit (50).

2.13. MR GORUNTULEME VE BT ANJIOGRAFiK BULGULAR

Kardiyak manyetik rezonans goriintiileme non-invaziv tani ve koarktasyon
takibinde tercih edilen gelismis goriintileme modalitesidir (Sekil 2.9.) (2, 61).
Kardiyak MRG’yi, tekrarlayan goriintiilemeler icin uygun hale getiren biiyiik
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avantajlarindan biri de iyonize radyasyonun olmamasidir. Ug boyutlu, gadolinyum
destekli kardiyak MRG anjiyografi, aortik morfolojinin, stenozun yeri ve derecesinin
ve kollateral damar olusumlarinin miikemmel goriintillenmesini saglar (50).
Koarktasyonun hemodinamik etkisinde; aortik geometri, duvar kalinlig1 mekanikleri,
akim ve ventrikiiler fonksiyonun etkilerinin ortak rolii oldugu icin; sadece aortik

boyutlarin 6lglimii koarktasyon agirliginin 6l¢iilmesinde yeterli olmayabilir (62).
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Sekil 2.9. Sol subklaviyen arterin hemen distalinde goriilen diskret bir aort

koarktasyonunu gosteren sagital kesitte bir manyetik rezonans goriintiisii.

Inen aortanin hafif poststenotik dilatasyonu goriilmektedir (61).

Ayni zamanda, ¢ok kesitli bilgisayarli tomografi anjiyografi (BT anjiyografi)
de koarktasyon ve aortik ark anomalileri olan hastalarda mitkemmel anatomik bilgi
saglar (Sekil 2.10.). BT anjiyografik verilere ¢ok hizli ulasilabilmektedir (genellikle 4-
5 saniyede); ancak MR goriintiilemelerin aksine BT anjiyografi hastay1 iyonize

radyasyona maruz birakmaktadir (2).
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Sekil 2.10. Diskret koarktasyonu olan bir 19 aylik bir bebekte hipoplastik transvers

ark ve isthmusun 3 boyutlu BT anjiogram goriintiisii (2)

2.14. KARDIYAK KATETERIZASYON VE ANJiYOGRAFI

Kateter anjiyografi, koarktasyon bolgesindeki basing gradiyentini belirlemede
altin standarttir ve aortanin ve 3 boyutlu alanda aortik geometrinin yiiksek
¢Oziiniirliiklii goriintiilerini saglar (50). Koarktasyonu olan hastalarda hem tanisal hem
de tedavi amagh kullanilabilir. Non-invaziv degerlendirmeler mevcut lezyonlar
acikca tanimliyorsa, tanisal amach kardiyak kateterizasyon gerekli degildir. Tanisal
kardiyak kateterizasyon; eger bir koarktasyonun veya iligkili intrakardiyak lezyonlarin
varlig1 ve derecesi hakkinda énemli klinik soru igaretleri varsa, degerli olabilir. Aort
koarktasyonu olan bir hastada, tanisal bir kardiyak kateterizasyonun amaglari;
koarktasyon anatomisini ve derecesini tanimlamak, aortik ark anatomisini, arteriyal
kollateral dolasimi degerlendirmek, iliskili lezyonlarin varligini, varsa derecesini
gostermek, sol ventrikiiler fonksiyonu ve pulmoner arter basincini ve direncini
tanimlamaktir (2). Buna ragmen tanisal kateterizasyon, konjenital defektlerin tanisinin
konulmasinda, bu invaziv islemle hastalar1 gereksiz risk altina sokma ihtimali ve

radyasyon maruziyeti olmasi nedeni ile rutin olarak yapilmamalidir (63).
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2.15. TEDAVI

Aort koarktasyonuna girisim yapilmadigi takdirde, prognozlari kotiidiir.
Campbell, 1970 klasik dogal tarih c¢alismasinda, aort koarktasyonu olup bir yas
sonrasina kadar yasayan 465 hastanin klinik verilerini incelemis ve otopsi yapmuistir.
Ortalama 6liim yas1 34 yas, 43 yasindaki mortalite orant %75 olarak bulunmustur.
Oliim nedenleri arasinda konjestif kalp yetmezligi (%26), aortik riiptiir (%21),
bakteriyal endokardit (%18) ve intrakraniyal hemoraji (%12) yer almaktaydi (64).

Giiniimiizde, cerrahi ve transkateter girisimleri igeren ¢esitli tedavi secenekleri
bulunmaktadir (3). Nativ aort koarktasyonu ig¢in, cerrahi onarim (genisletilmis
rezeksiyon ve ug-uca anastomoz) bircok merkezde primer tedavi olmus ve halen “altin
standart” tedavi secenegi olarak goriilmektedir. Buna ragmen, son yillarda, stent
implantasyonu ile birlikte veya tek basina balon anjiyoplasti yapilmasi, daha az invaziv
bir segenck olarak su yiiziine ¢ikmistir (63). Tedavi zamanlamasi ise hastanin
prezentasyonuna bagli olarak degismektedir (2). Kilavuzlar, uzun donem morbiditeyi
azaltmak ve sag kalimi arttirmak i¢cin miimkiin olan en erken dénemde, en uygun
olarak gocukluk ¢aginda diizeltilmesini onermektedir (65). Cogu merkez, halen kan
basinci gradiyentinin 20 mmHg tistiinde olmasini girisim i¢in énemli belirte¢ olarak
kullanmaktadir. Rekiirren koarktasyonlar i¢in, belirgin aortik kollateraller olmasi
basing gradiyentini azaltacagi i¢in, bu hastalarin tanisinda ve sonraki takiplerinde ek
goriintiileme yontemlerinin kullanilmasi gerekli olabilir (31). Girisim karari, altta
yatan morfoloji, hastanin yas1 ve diger kardiyak lezyonlarin varligi ve yokluguna
baghdir ve konjenital kalp hastalig1i olan hastalarin tedavi planlarinin, her hasta
0zelinde, en uygun sekilde yapilmasi i¢in deneyimli ve multidisipliner bir ekip hazir
bulunmalidir (63, 66, 67).

2.15.1. Yenidogan ve infantil Donemde Prezentasyon Durumunda Tedavi

“Kritik” koarktasyonu olan yenidoganlar, duktus arteriyozus kapandiginda
kalp yetmezligi ve Oliim riskiyle karsi karsiyadir. Bu hastalarin ayirt edilmesi,

duktusun siirekli prostoglandin El infiizyonu ile balon anjiyoplasti veya cerrahi
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oncesinde kapanmasinin Onlenmesi i¢in 6nemlidir  (65). Asidoz, hipotermi,
hipoglisemi veya anemi gibi metabolik bozukluklar oncelikle tedavi edilmelidir.
Cocugun stabilizasyonundan sonra kesin onarim uygulanmalidir. iliskili major
kardiyak anomalileri olan hastalarda cerrahi riskler daha yiiksektir; ancak medikal
stabilizasyondan bir donem sonra, koarktasyonun bu ¢ocuklarda erken onarilmalidir.
Sok tablosundaki yenidoganlarda cerrahi riskin yiiksek olmasi nedeni ile balon
anjiyoplasti tercih edilebilir. Cerrahi mortalite oran1 %2 ile %10 arasinda degigsmekte

olup intrakardiyak defektleri olan hastalarda en yiiksektir (2, 68-70).

2.15.2. Cocukluk Caginda Prezentasyon

Koarktasyon, c¢ocukluk ¢agi ve addlesan donemde asikar semptomlar
vermeden, list ekstremite hipertansiyonu ve/veya kalpte iifiirlimle ortaya c¢ikar. Bu
durumda, koarktasyon onariminin zamani goreceli olarak elektiftir (2, 68-71). Birgok
merkezde, daha geng pediatrik hastalar i¢in cerrahi onarim nativ koarktasyonun primer
tedavisi olmustur; ancak bu yas grubunda balon anjiyoplasti kullanimi insidansinda
artis goriilmektedir. Bu iki tedavi modalitesi arasinda karar vermek, altta yatan
koarktasyon morfolojisine, merkezin uzmanligina ve multisipliner takimin kararina
kalmaktadir. 2011 AHA kilavuzlarina bakildiginda da gorildigi tizere, 4 ay-5 yas
arasinda olan ¢ocuklarda (25 kg altinda viicut agirlig1 olan), lezyon ayriksa ve arkus
hipoplazisine dair kanit yoksa, balon anjiyoplasti tercih edilmektedir. Kompleks
koarktasyon anomalisi varliginda, balon anjiyoplasti ve cerrahi arasinda segilecek
karar, vakalara 6zel olarak verilmektedir (65). Bu uygulamalar, ¢esitli dikkate alinacak
hususlar {izerine yapilmistir. Birincisi, kiigiik infantlarda onarim yapildiginda gec

rekiirrens riski artmis olarak goriilmektedir (2, 71).

Cerrahi erken yasta gerceklestirildiginde cerrahi anastomoz daha kii¢iik oldugu
icin restenoz orami daha yiiksektir (72). Ikincisi, rezidiiel stenoz olmasa bile,
koarktasyon onarimi ge¢ ¢ocukluk ¢agi ve ad6lesan doneme ertelendiginde persistan
hipertansiyon ve erken aterosklerotik kardiyovaskiiler hastalik riskinde artis mevcuttur
(73). Bir¢cok merkezde, daha biiyiik hastalar i¢in (viicut agirligi 25 kg tizerinde olan

hastalar), transkateter stent kullanimi tercih edilen yaklasim haline gelmistir (65).
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2.15.3. Cerrahi Onarim

Koarktasyonun cerrahi onarimi ilk kez 1944°te tanimlandi ve o zamandan beri,
anatomiye bagli olarak birgok diizenlemeler getirildi (65). Birgok cerrahi teknik
kullanilmakta ve her birinin avantajlar1 dezavantajlari mevcuttur. Cerrahi onarim

gesitleri sunlardir:

e Koarktasyon rezeksiyonu ve ug uca anastomoz (1 yasin iistiindeki hastalarda
tercih edilmektedir) (Sekil 2.11-A)

e Yama aortaplastisi; aortik anevrizma ve riiptiir gelisme siklig1 nedeni ile

miimkiin oldugunca kaginilmaktadir (Sekil 2.11-B)

e Bypass greft yerlestirilmesi; U¢ uca anastomoz i¢in kdpriilenmesi gereken

alan ¢ok uzun oldugunda uygulanmaktadir (Sekil 2.11-C)

e Subklaviyen flep aortoplastisi; uzun segment koarktasyonu olan bebeklerde
(1 yasin altinda olan hastalarda tercih edilmektedir) (Sekil 2.11-D) (65).

s 9]

A. Rezeksiyon / ug uca anastomoz B. Interpozisyon grefti
¥
?
Z
C. Yama anjiyoplasti D. Subklaviyen flep

Sekil 2.11. Aortik koarktasyonda ana cerrahi teknikler (65).
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Cerrahi teknikten bagimsiz olarak, diskret koarktasyonu olan bir¢ok hastanin
rezidiizel sistolik basing gradiyenti cerrahi onarimdan hemen sonra 10 mmHg altina
diisecektir. Cerrahi onarimin mortalite oran1 hastanin yasma ve iliskili lezyonlarin
varligina gore farklilik gostermektedir (2). Bebeklerde ve daha biiyiik ¢ocuklarda,
izole koarktasyonun onarimi sonrast mortalite giiniimiizde %0’dir (74), genis
ventrikiiler septal defekti olan ¢ocuklarda %2-10’a ulagsmakta ve daha kompleks
intrakardiyak lezyonu olan hastalarda bu oranlar yiikselmektedir (75). Cerrahi

morbidite nedenleri Tablo 2.2’de verilmistir.

Tablo 2.2. Cerrahi Morbidite Nedenleri

Postoperatif paradoksik hipertansiyon

Spinal kord iskemisi

Spinal kord paralizisi

Rekiirren laringeal sinir paralizisi

Frenik sinir paralizisi

Silotoraks

Kanama

Enfeksiyon
Mezenterik arterit

Bagirsak iskemisi

2.15.4. Transkateter Tedavi

Aort koarktasyonu olan hastalarda, perkiitan balon anjiyoplasti ve stent, cerrahi
onarimdan daha az invaziv bir segcenektir. Balon anjiyoplasti, koarktasyon i¢in 1982
yilinda beri kullanilmakta ve daha sonraki literatiir, nativ koarktasyon ve rekiirren
postoperatif koarktasyon i¢in anjiyoplastinin giivenligi ve etkinligini belgelemistir.
Transkateter stent kullanimi1 nativ ve rekiirren koarktasyonlar i¢in daha yeni bir

perkiitan segenektir (2).
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2.15.5. Balon Anjiyoplasti — Nativ Koarktasyon

1990’11 yillardan 2000’li yillarin erken doneminde yapilan bir¢ok calisma,
yeterli akut ve orta-uzun donem fayda raporlamis ve akut donem basari oranlarini
neredeyse %100 kadar yiiksek bulmustur (3). Bir¢ok ¢alisma, %8-32 arasinda degisen
rekoarktasyon oranlari ile, nativ koarktasyonun akut girisimi i¢in etkili olabilecegini
raporlamistir (9, 76, 77). 2014 yilinda, Konjenital Kardiyak Girisim Calismas1 Birligi
(CCISC), nativ koarktasyon i¢in 76 hasta tizerindeki ¢ok merkezli verilerini yayinladi
(78). Sonugta, hastalarin %731 hastaneden {ist-alt ekstremite kan basinci gradiyenti
15mmHg’nin altinda olarak ayrildi. Akut damar duvari hasari, hastalarin %11’inde
raporlandi. Genis c¢apli iki ¢alismaya gore prosediir iligkili mortalite toplam 143
hastadan higbirinde goriilmedi (78-80).

Nativ koarktasyon anjiyoplastisi i¢in bir diger endise ise anevrizma
olusumudur. Histolojik ve intravaskiiler ultrason ¢aligmalar1 anjiyoplasti
mekanizmasinin intima ve media tabakalarinda yirtilma oldugunu gostermistir. Bu
yirtiklarin bir kismi iyilesse de vaskiiler biitiinliiglin bozulmasinin anevrizma olusumu
insidansinda goreceli etkisi oldugu distiniilmektedir (3). Anevrizmanin farkli
tanimlarinin yapilmasi nedeni ile yayinlanan raporlarda anevrizma olusumunun
insidanst degiskenlik gostemektedir. Genis takip calismalari, anevrizma formasyonu

insidansini yaklagik %5-16 arasinda gostermektedir (2, 9, 77, 78, 81).

Nativ koarktasyon anjiyoplastisi i¢in akut sonuglar umut verici olsa da uzun
donem sonuglar1 hakkinda artmakta olan bir endise s6z konusuydu. Rekiirren
koarktasyon orani tiim hastalarda %15-25 arasinda raporlanirken, yenidoganlarda %83
kadar yiiksek bir deger olarak raporlandi (79). CCISC kohortunda, orta donem
takiplerde, duvar hasar1 ve rekiirren koarktasyonun da i¢inde oldugu total

komplikasyon oran1 %57 olarak raporlandi (80).

2.15.6. Balon Anjiyoplasti — Rekiirren Koarktasyon

Balon anjiyoplastinin rekiirren koarktasyonlarda kullaniminin akut etkileri,

nativ koarktasyon icin raporlanan sonuglara benzer bulunmustur (2). Onciiliik eden
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Konjenital Anomaliler igin Valvuloplasti ve Anjiyoplasti kayitlari (VACA),
rekoarktasyon i¢in balon anjiyoplasti yapilan 200 hastanin verilerini raporladi. Sistolik
gradiyent akut donemde 42mm Hg’den 13 mmHg’ye diismdiis, rekiirren koarktasyonun
capt 5,2 mm’den 8,9’a yiikselmistir. Hastalarin %20’sinde rezidiiel basing
gradiyentinin 20 mmHg’nin istliinde goriilmekteydi (82). Rekiirren koarktasyon
gelistiginde yapilan balon anjiyoplasti basar1 oranlar1 %93 gibi yiiksek bir deger olarak
raporlanmistir. CCISC c¢alismasinda hastalarin  %80’inde prosediir sonrasinda
15mmHg’nin altinda bir {ist-alt ekstremite sistolik basing farki saptanmistir. Nativ
koarktasyon anjiyoplastisi ile karsilagtirildiginda, rekiirren koarktasyonun balon
dilatasyonu sonrasi anevrizma olusumunun insidansi benzer veya bir nebze diisiik
saptanmigtir (2). Amerikan Kalp Cemiyeti kilavuzlarmin 2011 balon anjiyoplasti

onerileri Tablo 2.3’te sunulmustur (63).

Tablo 2.3. Aort Koarktasyonu/ Rekoarktasyon Igin Transkateter Balon Anjiyoplasti
Onerileri

Simf I

Hasta yasindan bagimsiz olarak uygun anatomi oldugunda transkateter sistolik gradiyent >20mmHg
olmasi durumunda rekoarktasyona balon anjiyoplasti endikedir (Kanit diizeyi: C).

Hasta yasindan bagimsiz olarak, transkateter sistolik gradiyent < 20 mmHg ve uygun anjiyografik
anatomi ve belirgin kollateral damarlarin olmasma ilaveten tek ventrikiilli kalp veya belirgin
ventrikiiler disfonksiyon olmasi durumunda rekoarktasyona balon anjiyoplasti endikedir (Kanit
diizeyi: C).

Simif Ila

Agir deprese ventrikiiler fonksiyon, agir mitral regiirjitasyon, diisiik kardiyak output veya kardiyak
durumdan etkilenen sistemik hastalik gibi nedenler olmasi durumunda, palyatif tedbir amagli nativ
koarktasyonu balon anjiyoplasti agisindan degerlendirmek kabul edilebilirdir (Kanit diizeyi: C).

Simif IIb

Transkateter sistolik koarktasyon gradiyenti > 20 mmHg olup uygun anatomisi olan 4-6 ay arasindaki
¢ocuklarda, nativ koarktasyon makul olabilir (Kanit diizeyi: C).

Nativ veya rekiirren koarktasyona balon anjiyoplasti yapilmasi kompleks koarktasyon anomalisi
veya bag doku hastaligi veya Turner Sendromu olan hastalarda uygulanabilir; ancak vaka bazinda
ayrintili incelenmelidir (Kanit diizeyi: C).

30



2.15.7. Transkateter Stent

Koarktasyon tedavisi i¢in endovaskiiler stent kullanimi ilk kez 1991 yilinda
raporlanmistir  (83). Endovaskiiler stentler balon Kkateterleri  kullanilarak
yerlestirilmekte; ancak damar duvarinin asir1 genisletilmesi gerekmemektedir. Stentler
ayni zamanda yapisal destek saglayarak, balon anjiyoplastinin aksine aortik duvar
hasar1 ve restenoz oranlart daha diisiik bulunmustur (13). 2007 yilinda genis bir
retrospektif ¢alismada, 4 yas iistiindeki 565 hasta incelenmis ve bunlarin %98’inde
akut donem basarisi, %4’linden azinda da aortik duvar hasar1 goriildiigii raporlanmigtir
(14). CCISC, 2010 yilinda akut ve uzun dénem sonuglarini bu retrospektif ¢alismaya

cok benzer olarak raporlamistir.

Buna ragmen, biiylimekte olan cocuklara yerlestirilen stentler, c¢ocuk
biiylidiikce yeniden dilatasyon gerektirebilmektedir. Bu nedenle ¢ocukluk c¢aginda
stent kullanildiginda, eriskin aortasi i¢in uygun bir capta stent yerlestirilmesi

gerekmektedir (2).

Stent kullanim1 sonrasinda koarktasyon bdlgesinde ge¢ anevrizma
goriilebilmektedir; ancak tek basina balon anjiyoplasti ile karsilastirildiginda daha az
siklikta gortilmektedir (84, 85). Uzun ve kisa donem ¢aligmalarin verileri mevcut olsa
da uzun donem yansimalar1 tam olarak bilinmemektedir. AHA kilavuzlarinin

transkateter stent onerileri Tablo 2.4.’de verilmistir (63).
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Tablo 2.4. Aort Koarktasyonu/ Rekoarktasyon i¢in Transkateter Stent Onerileri
Siif I

Transkateter sistolik gradiyenti > 20 mmHg olup, giivenli stent yerlestirilmesinin saglanabilecegi ve

stentin eriskin boyuta genisletilebilecegi hastalarda stent yerlestirilmesi endikedir (Kanit diizeyi: B).

Simif Ila
Nativ veya rekiirren koarktasyonun ilk tedavisi i¢in erigskin boyuta getirilebilen stent yerlestirilmesi

su hastalarda kabul edilebilirdir;

Koarktasyon transkateter sistolik gradiyenti > 20 mmHg (Kamit diizeyi: B).

Transkateter sistolik gradiyentinin < 20mmHg oldugu; ancak sistemik hipertansiyonun eslik ettigi,
ve bu hipertansiyonun anatomik daralma ile agiklanabildigi hastalarda (Kanit diizeyi: C).
Transkateter sistolik gradiyent > 20mmHg olan uzun segment koarktasyonlarda (Kanit diizeyi: B).
Balon anjiyoplastinin basarisiz oldugu ve eriskin boyutta bir stentin implante edilebilecegi hastalarda

koarktasyon tedavisi igin stent implantasyonu makuldiir (Kanmit diizeyi: B).

Sinif ITb

Yenidogan ve infantlm,karmaslk aortik ark obstﬁsiyonu varliginda, cerrahi ve kateter iliskili
tesebbiisler bu darlig1 rahatlatmada cerrahi yiiksek riskli kabul edildiginde stent implantasyonunun
diistiniilmesi makul olabilir. Erigkin boyuttan kiigiik bir stent yerlestirilmesi, cerrahi ekibe daha ileri
bir tarihte bu cihazin ¢apr aortik akimi saglamakta yetersiz kaldiginda bu stenti ¢ikarmak veya

biiyiitmek i¢in sorumluluk yiiklemektedir (Kanit diizeyi: C).

Nativ veya rekiirren koarktasyonun ilk tedavisi igin erigkin boyuaenisletileﬁn bir stentin
yerlestirilmesini dikkate almak su durumlarda makul olabilir;

Transkoarktasyon gradiyenti <20mmHg altinda olan; ancak sol ventikiil diyastol sonu basincinda
yiikseklik ve anatomik darlig1 olan hastalarda (Kanit diizeyi: C).

Transkoarktasyon gradiyenti <20 mmHg olup belirgin aortik kollateralleri olan ve koarktasyonun

yetersiz degerlendirilmesine sebep olan hastalarda (Kanit diizeyi: C).

2.16. YONETIM ALGORITMASI

Birgok degisik secenek olmasi nedeni ile koarktasyonun optimal tedavisine
karar vermek karmasik olabilir. Kapsamli bir kanita dayali 6neri yoktur. Amerikan
Kalp Birligi kilavuzlar bir anlayis saglamakla birlikte bu onerilerin kanit diizeyleri

suboptimaldir (tiim 6neriler i¢in kanit diizeyi B veya C’dir) (3).

Genellikle yonetim; yas, koarktasyonun karmasikligi ve nativ veya rekiirren

koarktasyon olusuna baglidir. Balon anjiyoplasti sonrasinda uzun dénemde anevrizma

32



riski olmasi, stent yerlestirildiginde dilatasyon ihtiyact olabilecek olmasi ve kilif
boyutlarinin kiigiik arterler igin biiylik kalmasi nedeni ile nativ koarktasyon ile
basvuran bebek veya geng ¢ocuklarda birgok merkez cerrahi onarimi tercih etmektedir
(86). Buna ragmen, sok durumunda olup, hizli bir sekilde cerrahi girisime
alinamayacak hastalarda, stabilizasyon amaci ile balon anjiyoplasti yapilabilir (63).
Karmasik koarktasyon anatomisi olan hastalarda da cerrahi, ilgili kardiyak defektlerin
onarimi gerektiginde uygun bir segenek olabilir (66). Daha bilyiik yasta veya addlesan
donemde basvuran bir ¢ocukta, basit, jukstaduktal, nativ koarktasyon varsa uzun
donem sonuglarinin iyi olmasi ve cerrahiye gore daha az girisimsel olmasi nedeni ile
mantikl1 bir yaklasik olabilir; ancak daha sonraki bir girisimi 6nlemek amaci ile erigkin

boyuta biiyiitiilebilecek bir stent kullanilmalidir (3, 63, 66).

2.17. PROGNOZ

Aort koarktasyonu tedavi edilmediginde, belirgin morbidite ve erken
mortaliteye neden olur ve prognozu olduk¢a kotiidiir. Campbell, 1970’teki
calismasinda, koarktasyonu olan 465 hastanin nekropsi ve klinik kayitlarim
inceleyerek raporlamistir. Caligmaya hayatin ilk yilim1 tamamlamis hastalar alinarak
kritik koarktasyonu olan bebekler dislandi. Bu ¢alismada, hastalarin %751 46 yasinda
oldii, ortalama 6liim yas1 34 yas (median 31 yas) olarak raporlandi. Oliimiin en sik
nedenleri; konjestif kalp yetmezligi (%26), aortik riiptiir (%21), endokardit (%18) ve
intrakraniyal kanama (%12) olarak raporlandi. Tedavi edilmediginde bu kadar kotii bir
prognoz gosterdigi diigiiniiliiglinde, aort koarktasyonu olan hastalarin hepsine girisim
yapilmas1 gerektigi aciktir. Tedavinin ne zaman yapilacagi ise hastaligin seyrine ve

hastanin durumuna goére degismelidir (2, 64).
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3. GEREC VE YONTEM

3.1. HASTA SECIMi

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali’nda 2005-
2017 yillar1 arasinda aort koarktasyonu tanisi ile takip ve tedavi edilen hastalar
incelenerek 179 hasta calismaya alindi. Verilerine ulasilamayan olgular ¢alismadan
cikarildi. Saglikli verileri elde ettigimiz 120 hasta ¢alismaya alindi. Hastalarin
dosyalari, bilgi islem kayitlari, ekokardiyografi raporlari, kardiyak kateterizasyon ve

cerrahi kayitlar1 retrospektif olarak incelendi.

Calisma Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurul’una sunuldu, 12 Haziran

2017 tarihinde 11-605-17 sayili karar numarasi ile onay aldu.

3.2. ARASTIRMA

2005-2017 yillar1 arasinda Ankara Universitesi Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dali’nda aort koarktasyonu tanisi ile izlenen hastalarin verileri geriye doniik olarak
incelendi ve tarafimizca hazirlanan Ek-1’de sunulan hasta bilgi formuna islendi. Bu
formda, hastalarin yasi, cinsiyeti, tan1 alma sekli, tan1 aninda hipertansiyon varligi (en
az 3 Ol¢limde ortalama sistolik ve/veya diyastolik kan basinci 6l¢limlerinin cinsiyet,
yas ve boya gore 95. persentil ve lstii olmasi) (87), tespit edilen koarktsyonun tipi,
ekokardiyografi bulgulari, varsa kalp kateterizasyonuna ait bulgulari, aldig1 tedaviler,
girisim tipi, girigsim yas1, girisim sonrasi ekokardiyografik ve anjiyografik bulgulari,
genel ve girisim iliskili komplikasyonlar1 ve tedavi sonrasindaki donemdeki

ekokardiyografi, komplikasyon durumlari ve gerek duyulan ek girisimler kaydedildi.

3.3. ISTATISTIKSEL ANALIZ

Calismada verilerin analizinde SPSS 21 (IBM) paket programi kullanilmistir.
Tanimlayici istatistiklerin olusturulmasinda sayi, yiizde, en kiigiik, en biiyiik degerler,
ortalama, ortanca, standart sapma gibi merkezi ve yayginlik dl¢iitlerinden, kategorik

degiskenler arasindaki farkin tespitinde ise Pearson Ki-kare ve McNemar testlerinden
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yararlanilmistir. Sayisal degiskenlerin normal dagilima uygunlugu gorsel (histogram)
ve analitik (Shapiro-Wilk) olarak test edilmis ve normal dagilima uymayan
degiskenler arasindaki farkin saptanmasinda Mann Whitney U, Kruskal Wallis ve
Paired t testlerinden yararlanilmistir. Caligmada istatistiksel olarak p degerinin 0,05'in

altinda olmasi anlamli kabul edilmistir.
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4. BULGULAR

Hastalarin cinsiyet, yas ve tani alma yaslarinin dagilimi Sekil 4.1.°de

verilmistir. Buna gore hastalarin %62’si (n=74) erkek, %38’i (n=46) kizd1.

CiNSIYET DAGILIMI

Kiz
38%

Erkek
62%

B Kiz ® Erkek

Sekil 4.1. Aort koarktasyonu tanisi alan hastalarin cinsiyet dagilimi

Hastalarin %47,5’i (n=57) 0-1 ay arasinda, %19,2’si (n=23) 1-4 ay arasinda,
%33,3’1 ise (n=40) 4 ay ve lizeri yasta tan1 almigtir. Hastalarin yas gruplarma gore
dagilim1 Sekil 4.2.’de verilmistir. Calismamizda ortalama tan1 alma yags1 23,7 + 48,7
ay olarak saptanmuis, en kiiglik yasta tan1 alan hasta postnatal 1. glinlindeyken, en biiyiik

yastaki hasta 17 yas 3 aylik olarak saptandi (Median yas: 1,1 ay).
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Hastalanin Yas Grubu Dagilimi

coneie | >+~
veor | 5 =
47,5 (n=57)
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Yas Grubu

Sekil 4.2. Hastalarin tan1 alma yaslarinin dagilimi

Tablo 4.1.”de hastalarin bagvuru sikayeti ve bazi klinik 6zelliklerinin dagilimi
verilmistir. Arastirmada hastalarin en sik bagvuru sikayetleri sirasiyla kardiyak tifiirim
(%62,5), solunum sikintis1 (%10,8) ve antenatal fetal ekokardiyografi ile aort
koarktasyonu tanisi alan hastalardi (%8,3). Diger hastalar, femoral nabizlarin
alinamamasi1 (%7,5), rutin kontrolde saptanan hipertansiyon (%?5,8), baska hastalik
seyrinde (%3,3) tan1 alirken; 1 hasta sol kolda uyusma sikayeti ile bagvurmus, 1 hasta
ise gebelik nedeni ile tetkik edilirken aort koarktasyonu tanisi almistir. Hastalarin

bagvuru sikayetleri dagilim say1 ve yiizdeleri Tablo 1°de verilmistir.

Tablo 4.1. Hastalarin bagvuru sikayeti ve bazi klinik 6zelliklerinin dagilim1

Bagvuru Sikayeti (n=120) Say1 Yiizde
75 62,5
13 10,8
10 8,3
9 7,5
7 5,8
4 e
1 0,8
1 0,8
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Hastalar, 0-4 ay ve 4 ay ve {istii seklinde gruplandirildi. Hastalarin bagvuru
sikayetleri, yas gruplarina gore incelendi. Her iki yas grubunda da en sik saptanan
bagvuru sikayeti kardiyak tifiirlim olarak saptandi (sira ile; %63,0-%61,5). Bununla
birlikte 4 ay ve lizeri yas grubunda ikinci siklikla hipertansiyon (%17,9) basvuru
sikayeti olurken, 0-4 ay yas grubunda solunum sikintis1 ve antenatal donemde fetal
ekokardiyografi ile tan1 almasi saptandi (%12,3). Bagvuru sikayetlerinin yas gruplarina

gore dagilim1 Sekil 4.3.’te verilmistir.

Basvuru Sikayetlerinin Yas Gruplarina Gore Dagilimi

61 50%

E""D\.
17.50%
12,30% 12,30% 11,10%

10% ? 70% 71,70%
5 1,20% 5 2,60% 5 2,60%
b—d b

Ofiiriim Solunum Antenga Femoral Hipertansiyon Bzgka SolKolda Gebelik
duyulmasl Sikinti= Mabizlann Hastalk Uyusma
Alinamamasi Seyrinde

|4 gy Yizde(%) mzdayYizde (%)

Sekil 4.3. Basvuru sikayetlerinin yas gruplarina gore dagilim1

Aort koarktasyonu tanisi ile izlenen bu hastalarda, kayitlar retrospektif olarak
incelenmis ve 102 hastanin tansiyon arteriyal degerlerine ulasilabilmistir. Hastalarin

tan1 aninda hipertansiyon durumlar1 Sekil 4.4’te verilmistir.
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Tani Aninda Hipertansiyon Durumu

n=45

0,00% 10,00% 20,00% 30,00% 40,00% 50,00% 60,00%

Var

Yok

Sekil 4.4. Hastalarin tan1 aninda hipertansiyon durumu

Yapilan ekokardiyografik incelemelerde koarktasyon tipine bakildiginda,
hastalarin  %73,6’sinda  (n=89) jukstaduktal, %14,0’tinde preduktal (n=17),
%12,4tinde ise (n=15) postduktal koarktasyon tespit edilmistir. Sekil 4.5.’te

koarktasyon tiplerinin dagilimi verilmistir.

M Jukstaduktal n=89 W Preduktal n=17  ® Postduktal n=15

Sekil 4.5. Hastalarda saptanan aort koarktasyonu tiplerinin oranlari
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Hastalarda sirasiyla en sik bikiispit (%48,3) ve trikiispit (%48,3) tipte aort
kapagi saptanirken, 3 hastada aort kapagi monokiispit (%2,5), 1 hastada ise
kuadrikiispit (%0,8) olarak tespit edilmistir. Aort kapak tiplerinin grafik goriintiisii
Sekil 4.6.’da gosterilmistir.

Aort Kapaginin Tipi

Monokuspit Kuadrikispit

TrikUspit
>S5
1]
(6]
~

£

:g n=57

a4

=

0,00% 10,00% 20,00% 30,00% 40,00% 50,00%
BikUspit TrikUspit Monokispit Kuadrikispit
n=57 n=57 n=3 n=1
H Seril 48,30% 48,30% 2,50% 0,80%

Sekil 4.6. Aort kapak tiplerinin dagilimi

Tablo 4.2.’de hastalarda tan1 alma yasina gore cinsiyet, koarktasyon tipi, aort
kapagi kiispis sayilariin karsilastirilmasi verilmistir. Calismada tan1 alma yasi ve
hastalarin cinsiyeti arasinda istatistiksel olarak anlamli diizeyde fark saptanmamustir.
(p>0,05). Dort ay alt1 yas grubunda preduktal tip koarktasyon goriilme sikligi, 4 ay ve

tizeri yas grubuna gére anlamli diizeyde daha fazladir (p<0,05). Arastirmada tani alma
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yas gruplar ile aort kapag kiispis sayisi arasinda ise istatistiksel olarak anlamli bir

fark tespit edilmemistir (p>0,05).

Tablo 4.2. Hastalarda tan1 alma yasina gore cinsiyet, koarktasyon tipi ve aort kapak

kiispis sayis1 6zelliklerinin karsilagtiriimasi

_ Say1 Yiizde*  Sayr  Yiizde* X2  p**
51 63,0 22 56,4 05 049
30 37,0 17 43,6
16 19,8 1 2,6 65 0,04
56 69,1 32 82,1
36 46,2 21 60,0 19 017
Trikiispit 42 53,8 14 40,0

* %
* 2
e
= =
2
mﬁ:
o o
n o
=2

Hastalarda eslik eden kardiyak patolojilerin ve aldiklart medikal tedavilerin
dagilimi Tablo 4.3’te verilmistir. Buna gore sirasiyla en sik saptanan eslik eden
kardiyak patolojiler VSD (%54,5), PDA (%25,8) ve ASD (%18,2) olmustur. Bununla
birlikte hastalara sirasiyla en sik beta blokor (%68,6), ACE inhibitorleri (%23,5) ve
ditiretik (%21,6) ilaglar regete edilmistir. Hastalarin, aort koarktasyonuna eslik eden

kardiyak anomaliler ve aldiklar1 medikal tedaviler Tablo 4.3.’de verilmistir.
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Tablo 4.3. Hastalarda eslik eden kardiyak patolojilerin ve aldiklari medikal

tedavilerin dagilimi

Eslik Eden Kardiyak Patolojiler (n=99)

*Eslik eden anomali/medikal tedavilerin toplamdaki yiizdesi
**Eglik eden anomali/medikal tedavilerin kisi ylizdesi
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Eslik eden ekstrakardiyak hastaliklar Tablo 4.4’te verilmistir. Buna gore,
hastalarin %9,1’inde ekstrakardiyak hastalik saptanmistir. Bunlar arasinda siklik
yiizdeleri en fazla olan; 2 hastada Turner Sendromu (%1,7), 2 hastada Down sendromu
(%1,7), 1 hastada norofibromatozis, 1 hastada renal agenezi, 1 hastada iskelet
anomalisi ve 1 hastada ise yarik damak anomalisi mevcuttu. 2 hasta hipotiroidi tanisi
ile izlenmekte olup 1 hasta ise akut miyeloid 16semi nedeni ile takipliydi. Eslik eden

ekstrakardiyak hastaliklar Tablo 4.4’te verilmistir.

Tablo 4.4. Eslik eden ekstrakardiyak hastaliklarin dagilimi

Say1 Yiizde*

Ekstrakardiyak Hastalik

* Siitun Yiizdesi

Hastalarin ekokardiyografik degerlendirmelerinde, koarktasyon bdlgesinden

alinan gradiyentleri Ort+SS: 35+16 mmHg saptanmistir (Med: 30, Min: 10, Max:80).

Hastalara uygulanan kardiyak girisimlere ait baz1 6zelliklerin dagilimi Tablo
4.5.’te verilmistir. Buna gore arastirmada hastalarin, %57,5’ine (n=69) 0-4 aylik
donemde girisim yapilirken, %42,5’ine (n=51) 4 ay ve iizerinde tedavi amagh girisim
yapilmustir. Yapilan girisimler siklik sirasina gore; balon anjiyoplasti (%50,0), cerrahi

(%45,0) ve transkateter stent yerlestirilmesi (%5,0) olmustur.
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Tablo 4.5. Hastalara uygulanan girisimlere ait baz1 6zelliklerin dagilimi

Invaziv Girisim Yas1
(n=120)

Yapilan Girisim (n=120)

*Siitun Yizdesi

Hastalara uygulanan girisimlerin akut donem basarisi; girisim sonrasinda
mevecut darligin agilarak, aortik istmusun %75 inden fazla genis olmasi ve LV
fonksiyonlart normalken gradiyentin 20mmHg’nin altinda olmasi ve isleme ait
anevrizma gelisiminin olmamas1 olarak degerlendirilmis, ¢calismaya alinan hastalara
uygulanan girisimlerin akut donemdeki basaris1 %97,4 (n=112) olarak raporlanmus, 1
hasta balon anjiyoplastinin basarisiz olmasi nedeni ile kardiyovaskiiler cerrahiye
yonlendirilmig, 1 hasta cerrahi girisim sirasinda, 1 hasta ise postoperatif erken
donemde, sepsis nedeni ile kaybedilmistir. 5 hastanin akut girigim basarisi ile ilgili

verilere ulagilamamistir. Akut girisim basarisina ait veriler Tablo 4.6’da 6zetlenmistir.

Tablo 4.6. Akut girisim basaris1 verileri

Akut Girisim Basaris1 (n=115)

* Stitun Yizdesi

Tablo 4.7.’de hastalara uygulanan kardiyak girisimlerin komplikasyon
Ozelliklerinin dagilimi verilmistir. Buna gore kardiyak islem sirasinda 16 hastada

(%13,9) girisimle ilgili komplikasyon gelismistir (en sik arteriyel tromboz: %?7,8).



Girigim sonras1 genel komplikasyon sikligi %43,5 (n=50) olup, en sik saptanan
komplikasyon %39,1 ile rekoarktasyondur (n=45). 3 hasta (%2,7), baska hastalik

seyrinde kaybedilirken, 2 hasta (%]1,7) ise cerrahi girisim esnasinda kaybedilmistir.

Tablo 4.7. Yapilan kardiyak girisimlerin komplikasyon &zelliklerinin dagilimi

Girisim lliskili Komplikasyon (n=115) Say1 Yiizde*

Genel Komplikasyon (n=115)

65 56,5
Rekoarktasyon 45 39,1
Baska hastalik nedeni ile exitus 3 2,7
Exitus 2 1,7

* Siitun Yizdesi

Tablo 4.8.”de aort koarktasyonu tanist ile izlenen hastalarin, tan1 alma yasi ve
yapilan girisim tipine gore gelisen girisimle ilgili komplikasyonlarmin dagilimi
verilmistir. Buna gore 0-4 ay yas grubunda cerrahi girisim sonucu toplamda 6 hastada
komplikasyon gelismis; 4 hastada arteriyel tromboz, 2 hastada 6liim gerceklesmistir.
0-4 ay yas grubunda balon anjiyoplasti sonrasinda 7 hastada girisim iligkili
komplikasyon gelismis; 4 hastada arteriyel tromboz, 2 hastada aort anevrizmasi ve 1
hastada cilt alti hematom gelismistir. 4 ay ve tizeri hastalarda ise 1 hastada cerrahi

girisim sonucu parapleji gelismis, balon anjiyoplasti sonrasinda 1 hastada arteriyel

N
(8]



tromboz, 1 hastada aort anevrizmasi meydana gelmistir. Aort anevrizmasi gelisen 3

hastada yapilan girisimin balon anjiyoplasti oldugu saptanmustir.

Tablo 4.8. Tani alma yasi ve yapilan girisim tipine gore gelisen girisimle ilgili

komplikasyonlarinin dagilimi

0-4 ay (n=13) >4 ay (n=3)
Cerrahi Balon Anjiyoplasti Cerrahi Balon
Anjiyoplasti
n n n n
Girisimle flgili Komplikasyonlar

4 4 1
- 2 - 1
2 - - -
- 1 - -
- - 1 -

Tablo 4.9.da hastalarin invaziv girisim yasmna gore girisim tipi ve
rekoarktasyon durumlarinin karsilastirilmasi verilmistir. Calismada tan1 alma yas1 ve
rekoarktasyon durumu arasinda istatistiksel olarak anlaml diizeyde fark saptanmistir
(p<0,01). Dort ay alt1 yas grubunda rekoarktasyon goriilme sikligi, 4 ay ve lizeri yas
grubuna gore anlamli diizeyde daha fazladir.
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Tablo 4.9. Hastalarin invaziv girisim yasina gore girisim tipi ve rekoarktasyon

oranlarinin karsilastiritlmasi.

INVAZIV GIRISIM YASI

Yapilan Girisim Tipi

0,59
Balon Anjiyoplasti 41 50,6 18 56,3
Rekoarktasyon Durumu
Yok 37 50,7 30 76,9

<0,01
Var 36 49,3 9 23,1

Rekoarktasyon gelisen hastalarda tani alma yasina goére yapilan girisim
tiplerinin dagilimi1 Tablo 4.10.’da verilmistir. Her iki yas grubunda da en sik yapilan
girisim balon anjiyoplasti olmustur (sirasiyla: %72,3- %55,6), ancak gruplar
arasindaki fark istatistiksel agidan anlamli degildir (p>0,05).

Tablo 4.10. Rekoarktasyon gelisen hastalarda invaziv girisim yasina gore yapilan

girisim tiplerinin dagilimi

INVAZIV GIRISIM YASI
0-4 ay (n=36) >4 ay (n=9)

Degiskenler Say1 Yiizde* Say1 Yiizde*
Yapilan Girisim Tipi

Cerrahi 10 27,8 4 44 4
Balon Anjiyoplasti 26 72,2 5 55,6

Hastalarda koarktasyon tipi ve rekoarktasyon durumuna gore yapilan invaziv

girisim tipinin karsilastirilmas1 Tablo 4.11.’de verilmistir. Buna goére arastirmada
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koarktasyon tipi ve rekoarktasyon durumu ile yapilan invaziv girisim tipi arasinda

istatistiksel olarak anlamli bir fark tespit edilmemistir (p>0,05).

Tablo 4.11. Yapilan invaziv girisim tercihlerinin koarktasyon tipi ve rekoarktasyon

durumu ile karsilastirmast

Cerrahi Balon Anjiyoplasti/
- Transkateter stent
Say1  Yiizde Say1 Yiizde p**
12 70,6 5 29,4
36 42,9 48 57,1 0,11
Say1  Yiizde Say1 Yiizde
32 69,6 35 53,0 0,08
Var 14 30,4 31 47,0

*Ki-kare testi

Rekoarktasyon gelisiminin, yas gruplarma ayrilarak girisim tipi agisindan

karsilagtirmasi Tablo 4.12.’de verilmistir. Buna gore 0-4 ay yas grubu hastalarda balon
anjiyoplasti uygulanmasi sonucunda rekoarktasyon gelisme sikligi cerrahi girisime
gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha yiiksek saptanmistir (p<0,01).
Arastirmada 4 ay ve lizeri yas grubunda ise invaziv girisim tipi ile rekoarktasyon

durumu arasinda istatistiksel olarak anlaml bir fark kaydedilmemistir (p>0,05).

48



Tablo 4.12. Hastalarda yas grubu ve invaziv girisim tipine gore rekoarktasyon

durumunun karsilastirilmast

REKOARKTASYON
0-4 ay yas grubu
— - <0,01
Balon anjiyoplasti 15 36,6 26 63,4
4 ay iizeri yas grubu
» . 1,00
Balon anjiyoplasti 13 72,2 5 27,8

*
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Rekoarktasyon gelisen hastalar, yapilan girisim tiplerine  gore
degerlendirildiginde; cerrahi girisim gecirenlerin %30,4’inde (n=14), balon
anjiyoplasti olanlarn %51,7’sinde (n=31) rekoaktasyon gelismistir. Trankateter stent
yapilanlarin ise higbirinde rekoarktasyon gelismemistir. Hastalarda yapilan girigsime

ve yas gruplarina gore rekoarktasyon durumunun dagilimi Tablo 4.13.’te verilmistir.

Tablo 4.13. Hastalarda yapilan girisime gore rekoarktasyon durumunun dagilimi

_ Say1 Yiizde* Say1 Yiizde*
19 %70,4 8 %29,6
10 %29,4 24 %70,6
13 %68,4 6 %31,6
*Satir Yiizdesi
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Hastalarda girisim oncesi ve sonrast EKO gradiyentlerinin karsilastiriimasi
Tablo 4.14.°de verilmistir. Buna goére girisim oncesi ve sonrasit EKO gradiyentleri
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmistir (p<<0,01). Hastalarda girisim

oncesi EKO gradiyent ortalamalar1 sonrasina goére anlamli diizeyde daha yiiksektir.

Tablo 4.14. Hastalarda girisim Oncesi ve sonrast EKO gradiyentlerinin

karsilastirilmasi

Gruplar

_ Girisim Oncesi Girisim Sonrasi p*

EKO Gradiyenti 438 18,6 19,7 11,3 <0,01

* Paired t testi

Tablo 4.15.°de hastalarda girisim Oncesi ve sonrast EKO gradiyentlerinin
koarktasyon tiplerine gore karsilastirilmasi verilmistir. Buna gore koarktasyon tipleri
arasinda girisim Oncesi ve sonrast EKO gradiyentleri arasinda istatistiksel olarak

anlaml1 bir fark kaydedilmemistir (p>0,05).

Tablo 4.15. Hastalarda girisim 6ncesi ve sonrasi EKO gradiyentlerinin koarktasyon
tiplerine gore karsilastirilmasi

KOARKTASYON TiPi

Preduktal Jukstaduktal Postduktal ~ p*
_ Medyan/DA**  Medyan/DA**  Medyan/DA**

Girisim  Oncesi
o 35/30 40/116 36/55 0,42
EKO Gradiyenti

Girisim  Sonrasi
EKO Gradiyenti

* Kruskal Wallis testi
**Dagilim Araligt

20/26 20/57 20/41 0,85

Aort koarktasyonu tanisi ile izlenerek rekoarktasyon gelisen hastalarda, bu
rekoarktasyona kadar gegen siire, 13,7+25,6 ay olarak saptanmistir (Med: 3 ay Min: 1
ay, Max: 108 ay). Rekoarktasyon gelisen hastalarda tan1 alma yasina gore koarktasyon
stirelerinin dagilimi Tablo 4.16.’da verilmistir. 0-4 ay yas grubunda rekoarktasyon

stiresi ortalama 7+12 ay iken, 4 ay ve lizeri yas grubunda 42+42 aydir.
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Tablo 4.16. Rekoarktasyon gelisen hastalarda tani alma yasina gore rekoarktasyon

stirelerinin dagilimi

INVAZIV GIRISIM YASI

0-4 ay (n=36) >4 ay (n=9)

Ort£SS: 7+12, Med: 3 Ort£SS: 42+42, Med: 24
Rekoarktasyon Siiresi ) )
Min: 1, Max: 60 Min: 3, Max: 108

*Siitun Yiizdesi
** Fisher’in Kesin testi

Rekoarktasyon gelisen hastalarda, ikinci girisim yapilmasi ihtiyacit dogmustur.
Bu hastalarin ikinci girigim tipleri i¢in en sik tercih edilen yontem cerrahi (%54,8;
n=23), ikinci siklikta balon anjiyoplasti tercih edilmis, (%40,5; n=17), 2 hastada ise
transkateter stent tercih edilmistir. Ikinci girisim tiplerinin sikliklar1 Sekil 4.7.’de

gosterilmigtir.

Rekoarktasyon Gelisen Hastalarda ikinci Girisim Tipleri

2 (%4,8)

17 (%40,5)

23 (%54,8)

0 5 10 15 20 25

M Transkateter Stent M Balon anjiyoplasti M Cerrahi

Sekil 4.7. Rekoarktasyon gelisen hastalarda yapilan ikinci girigim tipleri

6 hastada ikinci girisim sonrasinda rekoarktasyon gelismis, rekoarktasyona
kadar gegen ortalama siire; 10,3+18,5 ay (Med: 3 ay Min: 2 ay, Max: 48 ay) olarak
saptanmistir. Bu 6 hastaya 3. girisim yapilmasi1 gerekmistir. Bu girisimlerin dagilimz;

3 hastaya balon anjiyoplasti (%50), 2 hastaya transkateter stent (%33,3) ve 1 hastaya
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cerrahi uygulanmistir. Bu hastalarin 3’iinde (%50) rekoarktasyon gelismis, bu
rekoarktasyon i¢in gegen ortalama siire 56,5+25,6 ay, (Med: 48 Min: 2, Max: 120)
olarak saptanmistir. Bu hastalarin 2’sinde cerrahi (%66,7) tercih edilirken, 1 tanesine

transkateter stent yerlestirilmis, sonrasinda rekoarktasyon gelismemistir.

Calismamizda hastalarin girisim sonrasi donemdeki kan basinct degerleri
incelendiginde, saglikli veriler elde edilememistir. Bu nedenle girisim sonrasi

donemdeki kan basinci degerleri i¢in degerlendirme yapilamamustir.

4.1. BULGULARIN OZETi

Aort koarktasyonu tanist ile izlenen 54 hastada cerrahi yapilmis, bu hastalardan
7 tanesi takiplerine gelmemistir. Takibi yapilan 47 hastadan 33 tanesinde
rekoarktasyon goriilmemistir. Rekoarktasyon gelisen hastalardan 1 tanesi takiplerine
gelmemis, 6 hasta cerrahiye yonlendirilirken, 7 hastaya balon anjiyoplasti yapilmistir.
Ikinci girisim tipi olarak cerrahi tercih edilen 6 hastadan 5 tanesinde rekoarktasyon
gelismemis; rekoarktasyon gelisen 1 hastaya {iciincii girisim olarak balon anjiyoplasti
uygulanmistir. Balon anjiyoplasti sonrasinda tekrar rekoarktasyon gelismesi iizerine
hastaya dordiincii girisim olarak cerrahi uygulanmis ve sonrasinda rekoarktasyon
gozlenmemistir. Balon anjiyoplasti uygulanan 7 hastadan 6’sinda rekoarktasyon
goriilmemis, rekoarktasyon gelisen 1 hastada {i¢ilincii girisim olarak transkateter stent
uygulanmis ve sonrasinda rekoarktasyon gozlenmemistir. ilk girisim tipi olarak
cerrahi tercih edilen hastalarin yapilan girisimler sonrasinda izlemleri Sekil 4.8°de

Ozetlenmistir.
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Cerrahi (n=54)

Rekoarktasyon Rekoarktasyon . _ I
var (n=14) yok (n=33) Exitus (n=2) Takipsiz (n=5)
|
| | |
Balon
Cerrahi (n=6) anjiyoplasti Takipsiz (n=1)
(n=7)

——

——

Rekoarktasyon Rekoarktasyon Rekoarktasyon Rekoarktasyon
var (n=1) yok (n=5) var (n=1) yok (n=6)
anj?yaclglr:asti Transkateter
(n=1) stent (n=1)
Rekoarktasyon Rekoarktasyon
var (n=1) yok (n=1)
Cerrahi (n=1)
Rekoarktasyon
yok (n=1)

Sekil 4.8. Tim yas gruplarinda, ilk girisimde cerrahi yapilan hastalarin

rekoarktasyon durumlari, ikinci girisim tipleri ve bunlara gore

rekoarktasyon dagilimi

Aort koarktasyonu tanisi ile izlenen 61 hastada balon anjiyoplasti yapilmus,

30’unda rekoarktasyon goriilmezken, 31 hastada rekoarktasyon gelismistir.
Rekoarktasyon gelisen 31 hastadan ii¢ii takiplerine gelmemis olup, ikinci girisim tipi
olarak 16 hastaya cerrahi, 10 hastaya balon aniyoplasti ve 2 hastaya transkateter stent
uygulamasi yapilmistir. Ikinci girisim tipi olarak cerrahi yapilan 16 hastadan 15’inde
rekoarktasyon goriilmezken, 1 hastada rekoarktasyon gelismis ve bu hastaya {icilincii
girisim tipi olarak balon anjiyoplasti uygulanmistir. Bu girisim sonrasinda
rekoarktasyon gelisen hastada dordiincii girisim ihtiyact gelismis ve hastaya cerrahi

uygulanmustir. Cerrahi girisim sonrasinda bu hastada rekoarktasyon goriilmemistir.
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Ikinci girisim tipi olarak balon anjiyoplasti yapilan 10 hastadan 7’sinde rekoarktasyon
gelismezken, 3 hastada rekoarktasyon gelismis ve bu hastalardan ikisine, ti¢lincii
girisim tipi olarak, balon anjiyoplasti uygulanmis, sonrasinda rekoarktasyon
goriilmemistir. ikinci girisim sonrasinda rekoarktasyon gelisen bir hastada iigiincii
girisim olarak cerrahi yapilmis, sonrasinda tekrar rekoarktasyon gelismistir. Bu
hastada rekoarktasyon sonrasinda dordiincii girisim olarak transkateter stent
yerlestirilmis ve sonrasinda rekoarktasyon goriilmemistir. Ilk girisim sonrasinda
rekoarktasyon gelisen iki hastada rekoarktasyon gelismesi ilizerine transkateter stent
uygulanmus, sonrasinda rekoartkasyon goriilmemistir. Ilk girisim tipi olarak balon
anjiyoplasti tercih edilen hastalarin yapilan girisimler sonrasinda izlemleri Sekil

4.9.’da Ozetlenmistir.

Balzn
anjiyogplas ti

{n=61}

-
Rekzarktasyon Rekoarktasyan
war {n=31} yok in=30]
\. I v
'_._l_ - 1 . |
Cenrahi J_I.I.:::E_IIJ”. Transkateber Bilinmiyor {n=3]
girigimin=16} ;I'l:l-'“l stent {n=2] o

- g s g
Rekoarktasyon
Rekoarktasyon yok Rekoarktasyan Rekaarktasyon Rekoarktasyon
war {n=1} - war {n=3} yok {n=7} ok {n=2}
{n=15}
- 4

Baken Balan
anjiyaplasti anjiyoplasti Cerrahi {n=1}
in=1} In=2}

i
%,

%
}

Y s
4 L.
9 -

..

Rekoarktasyan Rekoarktasyan Rakoarktasyon
war {n=1} yok {n=2} war {n=1}
: [ : . s \, J
. Transkateter
Cerrahi dn=
Cerrahi {n=1] stent {n=1}
Rekoarktasyon Rekoarktasyon
yok {n=1} wok {n=1}

Sekil 4.9. Tiim yas gruplarinda, ilk girisimde balon anjiyoplasti tercih edilen hastalarin

rekoarktasyon durumlari ve yapilan ek girisim tiplerinin sematik 6zeti
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Aort koarktasyonu tanist ile izlenen hastalardan, 0-4 ay yas grubunda girisim
yapilan 69 hastadan 35 hastaya cerrahi girisim ve 34 hastaya balon anjiyoplasti
yapilmistir. Cerrahi girisim uygulanan 35 hastadan 19 hastada rekoarktasyon
saptanmamis, 8 hastada rekoarktasyon gelismis, 6 hasta takiplerine gelmemis ve iKi
hasta kaybedilmistir. Rekoarktasyon gelisen 8 hastadan 4 hastaya ikinci girisim olarak
balon anjiyoplasti uygulanmis, bu hastalardan {i¢iinde rekoarktasyon goriilmezken bir
hastada rekoarktasyon gelismis ve {iglincli girisim olarak transkateter stent

uygulanmustir. Transkateter stent sonrasinda rekoarktasyon goriilmemistir.

Rekoartkasyon gelisimi sonrasinda ikinci girisim tipi olarak cerrahi tedavi
tercih edilen hastalardan hi¢birinde rekoarktasyon gelismemistir ve ek girisim ihtiyaci
olmamustir. Bir hasta takiplerine gelmemistir. {lk girisim olarak balon anjiyoplasti
uygulanan 34 hastanin 10’unda rekoarktasyon goriilmezken, 24 hastada rekoarktasyon
saptanmis ve bu hastalar i¢in ikinci girisim ihtiyact dogmustur. Rekoarktasyon gelisen
hastalardan 12’sine cerrahi tedavi uygulanmis, bunlardan sadece bir tanesinde
rekoarktasyon gelismis ve liclincii girisim tipi olarak balon anjiyoplasti uygulanmistir.
Uciincii girisim sonrasinda rekoarktasyon gelisen hastaya dordiincii girisim olarak
cerrahi tedavi yapilmis ve sonrasinda rekoarktasyon goriilmemistir. Ikinci girisim tipi
olarak balon anjiyoplasti uygulanan 9 hastadan 6’sinda rekoarktasyon goriilmemis, ti¢
hastada rekoartkasyon gelisimi sonrasinda iigiincii girisim ihtiyaci olmustur. Bu ii¢
hastadan ikisinde balon anjiyoplasti uygulanmig ve sonrasinda rekoarktasyon
goriilmemistir. Uglincii girisim tipi olarak cerrahi tedavi uygulanan hastada, bu tedavi
sonrasinda yine rekoarktasyon gelismis ve dordiincii girisim olarak transkateter stent
uygulanmistir. Daha sonra bu hastada rekoarktasyon goériilmemistir. 0-4 ay yas grubu

hastalara yapilan girigsim ve rekoarktasyon 6zellikleri Sekil 4.10.’da sunulmustur.
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0-4 AY(n=69)

Balon
Cerrahi (n=35) anjiyoplasti
(n=34)
I
[ I I 1
Rekoarktasyon Rekoarktasyon P " _ Rekoarktasyon Rekoarktasyon
yok (n=19) var (n=8) Takipsiz {n=6) Bxitus {n=2) var [n=24) yok [n=10)
I I
[ I 1 [ I 1
Balon Balon
anjiyoplasti Cerrahi (n=3) Takipsiz (n=1) Cerrahi (n=12) anjiyoplasti Takipsiz {(n=3)
(n=4) {n=9)
Rekoarktasyon Rekoarktasyon L Rekoarktasyon Rekoarktasyon Rekoarktasyon Rekoarktasyon Rekoarktasyon
yok (n=3) var (n=1) yok (n=3) yok (n=11) var {n=1) yok (n=6) var (n=3)
Balon Balon
T:f;stk?rtijr anjiyoplasti anjiyoplasti Cerrahi (n=1)
- n=1) (n=2)
L Rekoarktasyon Rekoarktasyon L Rekoarktasyon Rekoarktasyon
yok (n=1) var {n=1) yok (n=2) (n=1)
n Transkateter
Cerrahi (n=1) stent (n=1)
L Rekoarktasyon L Rekoarktasyon
yok (n=1) yok (n=1)

Sekil 4.10. 0-4 ay yas grubunda girisim yapilan hastalarin rekoarktasyon durumlari ve

girisim tiplerinin sematik 6zeti

Aort koarktasyonu tanisi ile izlenen hastalardan, 4 ay ve lstii yas grubunda
girisim yapilan 51 hastadan 25 hastaya ilk girisim olarak balon anjiyoplasti, 19 hastaya
cerrahi ve 6 hastaya transkateter stent uygulamasi yapilmis, 1 hasta takiplerine
gelmemistir. Balon anjiyoplasti yapilan 18 hastada rekoarktasyon goriilmezken, 7
hastada rekoarktasyon saptanmis ve bu hastalarda ikinci girisim ihtiyaci olmustur.
Ikinci girisim olarak 2 hastada transkateter stent uygulanmis, 1 hastada balon
anjiyoplasti, 4 hastada da cerrahi tedavi yapilmis ve bu hastalardan higbirinde
rekoarktasyon goriilmemistir. Ilk girisimde cerrahi yapilan 19 hastadan 13’iinde
rekoarktasyon goriilmezken 6 hastada rekoarktasyon gelismis ve bu hastalarin {igiine,
ikinci girisim olarak cerrahi, 3’{ine balon anjiyoplasti yapilmustir. Ikinci girisim tipi
olarak balon anjiyoplasti yapilan hastalardan hic¢birinde rekoarktasyon gériilmemistir.
Ikinci girisimde cerrahi yapilan 2 hastada rekoarktasyon gelismemis ve bir hastada
rekoarktasyon goriilerek tigiincii girisim olarak cerrahi tedavi yapilmis ve sonrasinda
rekoarktasyon goriillmemistir. Transkateter stent yerlestirilen 6 hastanin hig¢birinde
rekoarktasyon goriilmemistir. 4 ay ve istii yas grubu hastalara yapilan girisim ve

rekoarktasyon ozellikleri Sekil 4.11.”de sunulmustur.
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4 AY VE USTU

Balon
anjiyoplasti
(n=25)

———

Rekoarktasyon
yok (n=18)

Rekoarktasyon
var (n=7)

Transkateter
Stent (n=2)

Balon
anjiyoplasti (n=1)

Cerrahi (n=4)

(n=51)
1
1 1 1
o Transkateter S
Cerrahi(n=19) stent (n=6) Takipsiz (n=1)
Rekoarktasyon Rekoarktasyon |_ Rekoarktasyon
yok (n=13) var (n=6) yok (n=6)
1
| 1
Balon

Cerrahi (n=3)

anjiyoplasti (n=3)

———

I

yok (n=2)

Rekoarktasyon

I

yok (n=1)

Rekoarktasyon

I

Rekoarktasyon
yok (n=4)

Rekoarktasyon
yok (n=2)

Rekoarktasyon

I

Rekoarktasyon

var (n=1) yok (n=3)

Cerrahi (n=1)

I

Rekoarktasyon
yok (n=1)

Sekil 4.11. 0-4 ay yas grubunda girisim yapilan hastalarin rekoarktasyon durumlari ve

girisim tiplerinin gematik 6zeti
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5. TARTISMA

Aort koarktasyonu, proksimal torasik aortanin darhigidir. Cocuklarda
konjenital kalp hastaliklarinin sik formlarindan biridir (2). Etyolojisi i¢in kesin bir
neden bulunamamustir; kanitlar genetik, cevresel ve hemodinamik faktorlerin ortak
rolii oldugunu gostermektedir (88). Aort koarktasyonu izole olarak goriilebilecegi gibi,
bikiispit aortik kapak, ventrikiiler septal defekt, patent ductus arteriyozus, biiyiik
arterlerin transpozisyonu, atriyoventrikiiler kanal defektleri veya hipoplastik kalp
sendromu gibi ek kardiyak anomaliler eslik edebilir (3). Klinik prezentasyonu genis
bir yelpazededir. infantil dénemde kalp yetmezligi, sok ile bulgu verebilirken, daha
biiyiik ¢cocuklarda veya erigkin ¢agda asemptomatik hipertansiyona kadar degisebilen
bir klinik prezentasyonu vardir. Tan1 koymak igin; hastanin dykiisii, dikkatli yapilan
fizik muayene, direkt grafi, deneyimli bir uzman tarafindan yapilan ekokardiyografi,
gereginde MR-BT Anjiyografi gibi non invaziv teknikler veya kateter anjiyografi ile
darlik bolgesi goriintiilenebilir. Tedavi secenekleri cerrahi veya transkateter
yaklagimlart igermektedir. Tedavi karart ve hangi yaklasimla hastanin tedavi
edilecegine dair kesin kanitlar bulunmamakla birlikte, her hastanin klinik durumuna
gore, deneyimli uzman ekibi esliginde en uygun karar verilmelidir (89). Tedavi
sonrasinda klinik sonuglar ve uzun dénem prognoz iliskili bulgular degiskendir ve her

zaman benign karakter gostermeyebilir (2, 15).

Aort koarktasyonu, konjenital kalp hastaligi olan hastalarin %6-8’inde goriiliir,
yaklasik insidansi 10.000 canli dogumda 4’tiir (2, 90). Aort koarktasyonu 1,27-1,74
arasinda degisen erkek: kiz oraniyla, erkeklerde daha sik goriiliir. Bizim ¢alismamizda
da toplam 120 hastadan %62’si erkek (n=74), %38’i (n=46) kiz olarak saptanmis olup

erkek: kiz orani literatiirle uyumlu olarak 1,6 saptandi.

Aort koarktasyonu tanis1 gestasyonel donemde, birinci trimestr kadar erken bir
donemde tespit edilebilecegi gibi bir¢ok hasta dogum sonrasi ve hatta eriskin doneme
kadar tani almayabilir (90). Calismamizda ortalama tani1 alma yas1 23,7 + 48,7 ay
olarak saptanmis, en kiiclik yasta tan1 alan hasta postnatal 1. giinlindeyken, en biiyiik
yastaki hasta 17 yas 3 aylik olarak saptandi (Median yas: 1,1 ay). Rao ve ark. ortalama
yas1 46,8 =+ 51,6 ay olarak raporlamistir (79). Hastalarin tani aldiklan yaslar, 0-1 ay,
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1-4 ay ve 4 ay ve lstli olarak 3 gruba ayrildi. Hastalarin %47,5’i (n=57) 0-1 ay
arasinda, %19,2’si (n=23) 1-4 ay arasinda, %33,3’l ise (n=40) 4 ay ve lizeri yasta tani
aldig1 saptandi. Literatiire gore daha kii¢iik yasta hastalarin tan1 almasinin sebebi tani
araclarinin gelismesi, klinisyenlerin deneyimlerinin artmasi ve daha kolay ulagilabilir

olmalarma baglanmaistir.

Klinik prezentasyonu ve fizik muayene bulgulari her yasta farkli olabilir. Daha
geng yastaki prezentasyon genellikle daha agir hastalikla iliskilidir Alpagut ve ark.
yaptig1 bir ¢aligmada, bacak kladikasyonu ve ¢abuk yorulma (%47), 9 olguda basagrisi
(%26), 6 olguda nefes darligi (%18), 3 olguda garpinti (%9) saptanmis (91),
Cobanoglu ve ark. yaptigi, 3 ay altinda 86 g¢ocuktaki cerrahi tedavi deneyimini
sundugu ¢alismada ise, en sik 3 semptom ve bulgu, dispne (%59), takipne (%49) ve
siyanoz (%40) olarak saptanmistir (92). Calismamizda 1 hastanin basvuru sikayetine
ulagilamamis olup en sik basvuru sikayeti sirasiyla kardiyak iifiiriim (%62,5), solunum
sikintis1 (%10,8) ve antenatal donemde fetal ekokardiyografide tan1 koyulmasi olarak
saptandi (%8,3). Diger hastalar, femoral nabizlarin alinamamasi (%7,5), rutin
kontrolde saptanan hipertansiyon (%5,8), baska hastalik seyrinde (%3,3) tan1 alirken;
1 hasta sol kolda uyusma sikayeti ile bagvurmus, 1 hasta ise gebelik nedeni ile tetkik
edilirken aort koarktasyonu tanist almistir. Hastalarin yas gruplar1 0-4 ay ve 4 ay ve
ustii seklinde iki gruba ayirarak inceledigimizde, her iki yas grubunda da c¢ocuk
kardiyoloji poliklinigine en sik bagvuru nedeni fizik muayenede duyulan iiflirimdii. 0-
4 ay yas grubunda ikinci siklikta solunum sikintis1 ve antenatal USG’de tan1 koyulmasi
iken, 4 ay ve lizeri yas grubunda hipertansiyon en sik tan1 alma sekli olarak belirlendi.
Alpagut ve ark. yaptigi calismadan farkli, Cobanoglu ve ark g¢alismasina benzer
sonuclar elde edilmesinin nedeni bahsi gecen calismada yas ortalamasinin yiiksek
olmasi ve koarktasyon semptomlarinin yasa gore degiskenlik gostermesi ile ilgili

oldugu diistiniilebilir.

Aort koarktasyonu ¢ocukluk ¢aginin ileri donemlerinde sistolik hipertansiyon
olarak bulgu verebilir (2). Rajbanshi ve ark.’in koarktasyonun cerrahi onariminin
yapildig1 43 hastaya ait sonuglarini bildirdigi bir ¢alismada, koarktasyon onarimmi
oncesinde hastalarin %69,8’inde girisim Oncesi donemde hipertansiyon saptanmuis,

onarim sonrasinda ortalama takiplerde 2.8 + 2.2 yil sonrasinda antihipertansif ilag
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kullanmay1 gerektiren hipertansiyon sikliginin %47,2’ye distiigii gézlenmistir (93).
Bizim c¢alismamizda girisim Oncesinde hipertansiyon hastalarin  %44,1’inde
saptanmustir. Hipertansiyon sikliginin diger ¢alismaya gore daha az olmasi bizim hasta
poplilasyonumuzun %47,5’inin antenatal veya yenidogan déneminde tani almis olup
heniiz hipertansiyon gelistirmemis olmasi ile ilgili oldugu diisiiniilmiistiir. Islem
sonras1 donemde hastalarin hipertansiyon durumlarin ait verilerin kisitli olmasi nedeni

ile bu degerlendirilememistir.

Aort koarktasyonu ¢ogunlukla jukstaduktal pozisyonda yerlesir ve genellikle
“klasik koarktasyon” olarak adlandirilir (2, 15, 89, 94). Calismaya alinan 120 hastada
koarktasyon tipi hastalarin  %73,6’sinda jukstaduktal, %14,0’tinde preduktal,
%12,4’iinde ise postduktal tipte saptanmis olup literatiirle uyumlu bulunmustur. Ayn
zamanda, 4 ay alt1 yas grubunda preduktal tip aort koarktasyonu olgulari 4 ay ve tistii
yas grubu ile karsilastirildiginda, sayica daha fazla ve istatistiksel olarak anlamli
saptanmustir (p=0,04, istatistiksel anlamli p degeri: p<0,05). Literatiirde bu yonde bir

veri bulunamamustir.

Aort kapag1 morfolojik olarak trikiispittir (2, 15). Bikiispit aort kapagi aort
koarktasyonu hastalariin neredeyse %80’inde eslik edebilir ve kapakta darlik veya
hipoplazi eslik edebilir (2). [jsselhof ve ark. yaptig1 298 hastanin yer aldig1 ¢alismada,
hastalarin %5.7’sinde monokiispit aort kapagi, %58,1’inde bikiispit aort kapag ve
%36,2 trikiispit aort kapagi saptanmistir (94). Calismamizda en sik bikiispit (%48,3)
ve trikiispit (%48,3) tipte aort kapagi saptanirken, 3 hastada aort kapagi monokiispit
(%2,5), 1 hastada ise kuadrikiispit (%0,8) olarak saptanmistir. Kuadrikiispit aort
kapag1 ise nadir bir kardiyak anomali olarak tespit edilmekte ve goriintiileme
yontemlerindeki gelismeler nedeni ile taninma siklig1 artmaktadir. Nedeni halen tam
olarak bilinmemekle birlikte, kuadrikiispit aort kapaginda goriilen aort koki
genislemesinin aortik halkanin elastik yapisinin diizensizliginin bir sonucu oldugu
distiniilmektedir (95). Aort koarktasyonunda da daha onceden bahsedilen kistik
mediyal nekroz patogenezindeki elastik dokunun diizensizligi diisiiniilecek olursa (30,
31), patogenezlerinde benzerlik oldugu saptanabilir. Bu iliskiyi agiklamak i¢in daha

ileri caligmalar yapilmasi gereklidir.
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Aort koarktasyonuna kardiyak ve ekstrakardiyak patolojiler eslik edebilir (2).
Calismamizda aort koarktasyonuna eslik eden VSD oran1t %54,5, PDA %25,8, ASD
%18,2, isthmus hipoplazisi %15,2, aort stenozu %9,1, biiyiik arterlerin transpozisyonu
%6,1, sol ventrikiil hipoplazisi %4,5, persistan sol siiperior vena cava %4,5,
dekstrokardi %3, mitral yetmezlik ise %3 olarak saptanmistir. Teo ve ark.’in yaptigi
500 hastada aort koarktasyonuna eslik eden kardiyak patolojilerin incelendigi bir
calismada, arcus hipoplazisi %14,2, VSD (%12,8), PDA (%7,2), persistan sol superior
vena cava (%4,2) ve atriyal septal defekt (%2) olarak saptanmistir (96). Hastalarin
%9,9’unda ekstrakardiyak hastalik eslik etmis, %1,7’sinde Down sendromu,
%1,7’sinde hipotiroidi, %0,8’inde norofibromatozis, %0,8’inde renal agenezi,
%0,8’inde iskelet anomalisi ve %0,8’inde yarik damak anomalisi saptandig1 tespit
edilmistir. Literatiirde koarktasyona Turner Sendromu, kas-iskelet sistemi anomalileri,

gastrointestinal sistem anomalilerin eslik edebilecegine dair veriler bulunmaktadir (2).

Fiore ve arkadaslarinin yaptigr 40 giinlikkten kiigiik yasta olan 57 hastada
yapilan bir calismada, %40’inda balon anjiyoplasti, %60’inda cerrahi ilk tedavi
secenegi olarak uygulanmistir (97). Liu ve arkadaslarinin, 6 giin- 6 ay yas araliginda
olup kritik koarktasyonu olan 37 hastada yapilan bir ¢alismada ise tiim hastalara balon
anjiyoplasti uygulanmistir (98). Forbes ve ark. yas ortalamasinin daha biiyiik oldugu
bir ¢calismada, hastalarin %20,5’ine cerrahi girisim, %17,4’line balon anjiyoplasti ve
%62’sine transkateter stent uygulamasi yapmistir (84). Calismamizda tiim yas
gruplarinda hastalarin %50’sine balon anjiyoplasti, %45’ine cerrahi ve %5’ine stent
tedavi uygulanmistir. Yas gruplarina gore ayrildiginda 0-4 ay yas grubunda hastalarin
%72,2’sine balon anjiyoplasti, %27,8’ine cerrahi uygulanirken, 4 ay ve iistiinde balon
anjiyoplasti %55,6, cerrahi %44,4 oraninda uygulanmistir, istatistiksel anlamlilik
tespit edilememistir (p=0,43). Hangi hastada hangi yaklasimmn uygulanacagina dair
Amerikan Kalp Cemiyeti 6nerileri olmasina karsilik, bu onerilerin kanit diizeylerinin
B veya C grubu olmasi, klinisyenler arasinda net bir fikir birligi olmamasi nedeni ile
hastalarin klinik durumlar1 géz Oniinde bulundurularak tedavi segenegine karar
verilmektedir; merkezler arasindaki tedavi secgenegi tercihindeki farkliliklarin bu

nedenle olustugu diistintilmiistiir.
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Akut girisim basarisi ise hastalarin %97,4 oraninda saglanmis, 1 hastada balon
dilatasyon ile darlik bolgesinde yeterli genisleme saglanamamis ve cerrahiye
yonlendirilmis, 1 hasta cerrahi sirasinda, 1 hasta ise postoperatif erken donemde
cerrahi sonrasinda sepsis nedeni ile kaybedilmistir. Liu ve ark ¢alismasinda (98) akut
girisim basaris1 %100, Rao ve arkadaslarinin calismasinda (99) %95 olarak

calismamizla benzer olarak raporlanmistir.

Calismamizda komplikasyonlar incelendiginde en sik genel komplikasyon
%39,1 ile rekoarktasyon olmustur. Rekoarktasyon oranlar1 yasa gore incelendiginde 4
ay alti yas grubunda rekoarktasyon goriilme sikligt 4 ay ve f{isti grupla
karsilagtirildiginda anlamli olarak daha fazla bulunmustur (p<0,01), rekoarktasyon
durumu ile yapilan invaziv girisim tipi arasinda tiim yas gruplarinda

karsilastirildiginda, istatistiksel olarak anlamli bir fark tespit edilmemistir (p=0,08).

Lee ve ark. yaptigi, <3 ay altinda yas grubunda 17, 3 ay {istli yas grubundaki
11 hastada nativ koarktasyona balon anjiyoplasti yapilmasinin tercih edildigi
calismada, kiigiik yas grubunda balon anjiyoplasti sonrasi restenoz orani %69 olarak
bulunmustur (100). Calismamizda balon anjiyoplasti sonrasi rekoarktasyon orani
%351,7 olarak saptanmistir. Balon anjiyoplastinin kullanimi sonrasi yenidogan ve erken
siit cocuklarinda kullanim sonrasinda gelisen restenozun elastik recoil ile iliskili

oldugu diisiiniilmektedir (97).

Hastalar, invaziv girisim yasina gore 2 gruba ayrilarak girisim tipi ve
rekoarktasyon durumlari incelendiginde, dort ay alti yas grubunda rekoarktasyon
goriilme sikhigi, 4 ay ve lizeri yas grubuna gore daha fazla ve istatistiksel olarak
anlamli bulunmustur (p<0,05). Sen ve ark.’in 1 yas altindaki 75 hastada uygulanan
balon anjiyoplasti ve cerrahi girisim sonuglarini raporladigi bir ¢alismada, balon
dilatasyon sonrasi rekoarktasyon oranini %64 (101), Fiore ve ark.’in 40 giin altindaki
57 hastada yaptigi retrospektif incelemede ise rekoarktasyon orani %83 olarak
raporlanmistir (97). Forbes ve ark.’in yas ortalamasinin 13,9 yas olarak raporlandigi
bir meta-analizde ise rekoarktasyon orani %15,4 olarak bildirilmistir (84). Lehnert ve
ark.’m, 0-1 ay arasinda cerrahi girisim yapilan hastalar1 1-3 ay arasinda cerrahi yapilan
hastalar ile karsilastirdigi ¢alismada, cerrahinin kii¢iik yasta yapilmasin1 anlamli bir

risk faktorii olarak tanmimlamistir  (102). Calismamizda kiigiik yas grubunda
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rekoarktasyon oranlariin anlamli yiiksekligi, bu analizleri desteklemektedir. Daha
genc hastalarda rekoarktasyon oranlarinin yiiksek olmasi ayni zamanda erken
donemde bulgu veren aort koarktasyonlarinin kliniginin daha giirtiltiilii olmasina da

baglanabilir.

Sen ve ark.’in yenidogan ve siit ¢ocuklugu donemindeki hastalarda yapilan
balon anjiyoplasti ve cerrahi girisimi karsilagtirdigi bir calismada, balon anjiyoplasti
yapilan grupta %63,6 ve cerrahi grubunda hastalarin %17’sinde rekoarktasyon
raporlamistir (101). Hu ve ark.’in 9 merkezli, 623 hastada nativ koarktasyona yapilan
balon anjiyoplasti ve cerrahi girisimin karsilastirildigi bir meta-analizde, erken
donemde balon anjiyoplastinin rekoarktasyon oranlarini anlamli diizeyde yiiksek
bulmustur (103). Benzer olarak bizim ¢alismamizda, rekoarktasyon gelisen hastalar
incelenmis, yas gruplarina gore ayrilarak yapilan girisim tipleri karsilastirilmistir;
buna gore, 0-4 ay yas grubu hastalarda balon anjiyoplasti sonucu rekoarktasyon
geligsme siklig1 cerrahi girisime gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha yiiksek
saptanmistir (p<0,01). Kiiciikk yas gruplarinda, ilk girisim olarak uygulanan balon
anjiyoplastide rekoarktasyon gelisme oranlari, calismamizda ve literatiirde daha
yiiksek olup; kii¢lik yas gruplarinda nativ aort koarktasyonunun tedavi plani yapilirken

cerrahi tedavi segenegi bir adim dnde tutulmalidir.

Hastalarin girisim oncesinde darliktan alinan ekokardiyografik gradiyentleri
Ort£SS: 43,8+18,6 mmHg saptanmistir. Girisim sonrasinda ise, Ort£SS: 19,7+11,3
mmHg saptanmis ve ekokardiyografi gradiyentleri arasindaki bu farklilik istatistiksel
olarak anlamli tespit edilmistir (P<0,01). Ghaderian ve ark. balon anjiyoplastinin orta
donem sonuglariin karsilastirildigl bir ¢alismada, koarktasyon bolgesinden alinan
gradiyentin <20mmHg altina diismesini basarili kabul etmis (104), 2011 y1li Amerikan
Kalp Cemiyeti kilavuzlarindaki aort koarktasyonu tedavi onerilerinde 20 mmHg esik
deger olarak kullanilmistir (63). Calismamizda koarktasyona yapilan girisimler
sonrasinda ekokardiyografik gradiyentin 20 mmHg altina distiigi gozlenmis,

literatiirle uyumlu ve istatistiksel olarak anlamli bulunmustur (p<0,01).

Balon anjiyoplasti sonrasinda endise veren bir diger komplikasyon ise aort
anevrizmasidir (2, 97). Liu ve arkadaslar1 0-6 yas araligindaki 37 hastada yapilan bir

balon anjiyoplasti sonuglarini degerlendiren ¢alismada, aort anevrizmasi gelisimini
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%S35,4 olarak raporlamigtir (98). Fiore ve ark. yaptigi calismada, 2 kere balon
anjiyoplasti uygulanan ve aort anevrizmasi gelisen hastanin cerrahi materyalinde fokal
fibrozis odaklar1 igeren ince bir media tabakasi, intimal proliferasyon ve internal
elastik laminada yirtilma tespit edilmistir (97). Aortik disseksiyon ve aort anevrizmasi
gelisen ve aort koarktasyonu olan hastalarin koarktasyon boélgelerinin patolojik
incelemelerinde kistik mediyal nekroz tanimlanmistir (33). Bu durum zaten aort
anevrizmasi i¢in elverigli olan aort koarktasyonu bolgesinde balon dilatasyon ile
iyatrojenik olarak olusturulan intimal yirtiklarin da anevrizma gelisimine katkida
bulunmasi olarak yorumlanabilir. Calismamizda aort anevrizmasi 3 hastada goriilmiis
(balon anjiyoplasti yapilan hastalarin %0,5’inde, girisim iligkili komplikasyonlarin
%18,7’s1), literatlire gére daha az siklikta bulunmustur. Bunun sebebi tarafimizca
yapilan balon anjiyoplasti islemleri sirasinda balon dilatasyonu yapilirken cok dikkat
edilmesi, balonlarin hastalarin yasina ve boyutuna uygun secilerek, asir1 intimal yirtik
olugsmamasina 6zen gosterilmesi olarak yorumlanmistir. Calismamizda saptanan diger
girisim iligkili komplikasyonlar ise, arteriyal tromboz (%7,8), 6lim (%1,7), cilt alt1
hematom (%0,8), parapleji (%0,8) olarak saptanmistir. Parapleji cerrahi sonrasinda
goriilebilen, siklig1 degisken ama genel olarak nadir bir komplikasyon olarak

raporlanmustir (99).

Liu ve ark., ikinci kez balon dilatasyon gerektiren restenoz oranlarini %16
olarak bildirmis ve ikinci isleme kadar gegen siirenin 5-18 ay arasinda degistigini
raporlamiglardir (98). Lee ve ark. erken infantil donemde balon anjiyoplasti sonrasi
restenozu %69, 3 ay istii grupta ise %20 olarak raporlamistir; restenoz 2 hastada 1,5
ay igerisinde bildirilirken, 7 hastada restenoz siiresi ise 2-4 ay olarak bildirilmistir
(100). Calismamizda ilk islem sonrasinda rekoarktasyona kadar gecen medyan siire;
0-4 ay yas grubunda 2,8 ay, 4 ay ve Ustil yas grubunda ise 24 ay olarak bulunmustur.
Buna gore 4 ay ve lizeri yas grubu hastalarda ilk rekoarktasyona kadar gegen siire, 0-
4 yas grubundakilere gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha uzun saptanmistir

(p<0,01).

Calismamizda 42 hastada ikinci girisim gereksinimi olmus, bunlarin
%54,8’inde cerrahi (n=23), %40,5’inde balon anjiyoplasti (n=17), %4,8’inde ise
transkateter stent (n=2) uygulamasi yapilmistir. Bu hastalardan 6’sinda Ort+SS:
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10,3£18,5 ay sonrasinda (Med: 3ay, Min: 2 ay, Max: 48 ay) sonrasinda rekoarktasyon
gelismis ve iiciincii girisim gereksinimi olmustur. Ugiincii girisimlerde ii¢ hastada
balon anjiyoplasti tercih edilmis, 2 hastada transkateter stent uygulanmis ve 1 hasta
cerrahiye yonlendirilmistir. Bu hastalardan 3’iinde Ort+SS: 56,5+£25,6 ay sonrasinda
(Med: 48 ay, Min: 2 ay, Max: 120 ay) rekoarktasyon gelismis ve bu hastalarin 2’sinde

balon anjiyoplasti, 1 tanesinde de transkateter stent uygulamasi yapilmistir.

Bulgular boliimiinde, Sekil 4.8.’de ilk girisim se¢enegi olarak cerrahi girisim
yapilan hastalarin rekoarktasyon durumlar1 6zetlenmistir. Buna gore cerrahi girisim
sonrasi rekoarktasyon gelisen 14 hastadan altisina ikinci girisim olarak cerrahi,
yedisine de ikinci girisim olarak balon anjiyoplasti uygulanmistir. Her iki grupta da
birer hastada rekoartkasyon gelismis ve calismamizda cerrahi sonrasi gelisen
rekoarktasyonlarda uygulanan balon anjiyoplasti ve cerrahi girisimler arasinda fark
olmadig1 tespit edilmistir. Benzer sekilde, Saxena ve ark.’in yayinladigi rekiirren
koarktasyona yapilan yeniden girisimlerde balon anjiyoplasti ve cerrahi tedavi

arasinda fark bulunmamistir (12).

Sekil 4.10°da invaziv girisim yas grubu 0-4 ay arasinda olan hastalara
uygulanan girisim tipleri 0zetlenmistir. 69 hastadan 35 hastaya cerrahi tedavi, 34
hastaya ise balon anjiyoplasti uygulanmis, balon anjiyoplasti grubuna rekoarktasyon
oranlarinin belirgin olarak daha fazla oldugu goézlenmistir. Yine cerrahi grubunda
rekoarktasyon gelisen hastalara ikinci girisim tipi olarak balon anjiyoplasti ve cerrahi

girisim uygulanmas arasinda belirgin bir fark gézlenmemistir.

Sekil 4.8-11. ayrintili incelendiginde dikkati ¢eken bir diger sonug ise,
calismaya alinan hasta grubumuzda, transkateter stent uygulamasi sonrasinda hem
nativ hem de rekiirren koarktasyonda uygulandiginda higbir hastada rekoarktasyon
goriilmemis olmasidir. Cocuklarda, transkateter stent kullanimi, hastanin biiylimeye
devam etmesi nedeni ile ileride stentin de genisletilmesi gerekeceginden, stentin
ilerleyen zamanda fraktiir riski oldugu ve genis kiliflarin kullanilmasi nedeni ile kiigiik
cocuklarda damar hasari olusturabileceginden dolay1 kisithidir. Ghaderian ve ark.’in
sundugu bir vakada, yenidogan doneminde aort koartkasyonu nedeni ile balon
anjiyoplasti yapilan bir hastada, girisimden 2 ay sonra rekoarktasyon gelismis ve

hastaya ikinci girisim olarak stent yerlestirilmistir. Hastanin 6 aylik takibinde
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rekoarktasyon gézlenmemis, ancak uzun donem takiplere ve ileri donem calismalara
ihtiya¢ duyuldugu belirtilmistir (105). K.Gengera ve ark.’in 3 yas alt1 yag grubunda
nativ ve rekiirren koarktasyona stent implantasyonu sonrasinda hastalarin %29’unda
yeniden girisim gerekmistir (106). Transkateter stent uygulamasinda tecriibelerin
artmasi, daha geng yastaki vakalarin sonuglarinin yaymlanmasi ve uygulanabilirligin
artmig goriinmesine karsilik, ileriki donemde yeniden girisim gerektirmesi, teknik
zorluklarin olmasi1 ve damar hasar1 riski olmasi nedeni ile bu veriler heniiz
netlesmemistir. Calismamizda da oldugu gibi kisith hasta popiilasyonlarindaki
calismalarin, ileriki donemde daha genis ve aciklayict sonuglarina ihtiyag

duyulmaktadir.

Ozet olarak, aort koarktasyonu tedavisinin yodnetiminde, cerrahi, balon
anjiyoplasti ve transkateter stentler standart metodlar haline gelmistir (79, 107-109).
Balon anjiyoplastinin yayginlasmasi sonrasinda nativ koarktasyona yapilacak ilk girisim
secenegi ile ilgili en dnemli sorulardan biri, “Cerrahi mi, yoksa balon anjiyoplasti mi?”
olmustur. Cerrahiyle karsilastirildiginda, balon anjiyoplastinin yenidoganlarda ve erken
siit cocuklugu doneminde kullanildiginda daha yiiksek rekoarktasyon oranlari ve
anevrizma gelisimi raporlandigi bilinen bir gergektir (110). Buna ragmen, balon
anjiyoplasti, daha az invaziv, daha az agriya sebep olmakta ve daha kisa siireli hastane
yatislart ile iliskili bulunmustur (110). Calismamizda tiim yas gruplari incelendiginde,
balon anjiyoplasti ve cerrahi girisim arasinda belirgin bir fark bulunmamis olup, yas
gruplart karsilagtirmasinda daha kiiglik yasta olan hastalarda balon anjiyoplasti
yapildiginda rekoarktasyon oranlarmmin anlamli olarak daha yiiksek bulundugu
saptanmistir. Yeniden girisim gerektiren rekoarktasyon olgularinda ise cerrahi girisim
veya balon anjiyoplasti yapilmasinin birbirine herhangi bir Ustiinliigli olmadig
saptanmustir. Yenidogan doneminde, sok tablosu ile gelen ve cerrahi girisim i¢in uygun
olmayan hastalarda balon anjiyoplasti stabilizasyon i¢in gerekli olsa da bu hastalarda
temel yaklasimin cerrahiye yonlendirilmesi gerektigi sonucuna varilmigtir. Daha biiyiik
yas gruplarinda ise, balon anjiyoplasti daha az invaziv olmasi nedeni ile daha iyi bir
secenek gibi gorlinmektedir. Transkateter stent kullanimimin kiiciik ¢cocuklarda kisith
olmasi, yeniden girisim gerektirmesi ve ¢cocuklarda deneyimlerin az olmasi nedeni ile
vaka bazinda degerlendirilerek karar verilmesi ve daha ileri ¢calismalar yapilarak onlarin

sonucuna gore bir konsensus olugturulmasi gerekmektedir.
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Calismamizda bazi kisitlamalar mevcuttur. 2005-2017 yillar1 arasinda aort
koarktasyonu tanist almis hastalarin kayitlar1 retrospektif olarak incelenmistir.
Hastalarin toplandig1 y1l araliginin genis olmasi nedeni ile gerek bilgisayar ortaminda
gerekse hastalarin yazili dosyalarinda veri kayiplari olmustur. Hastalarin girigim
sonrasinda tansiyon arteriyel degerleri bu veri kayiplarina bagli olarak
degerlendirilememistir. Ayrica, diger verilerimizde de bazi hastalarda kayip olmus ve

oranlar o hastalar toplam hasta sayisindan ¢ikarilarak degerlendirilmistir.
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6. SONUCLAR

Calismamizda, Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyolojisi Bilim

Dali’nda aort koarktasyonu tanisi ile izlenerek tedavileri diizenlenen ve takip edilen

120 hastanin verileri retrospektif olarak incelenmis ve asagidaki sonuglara ulagilmistir:

1.

Calisma grubundaki hastalarin %62°si (n=74) erkek, %381 (n=46) kizd1.

Hastalarin, %47,5’i (n=57) 0-1 ay arasi, %19,2’si (n=23) 1-4 ay, %33,3’1

ise (n=40) 4 ay ve lizeri yasta klinik tan1 almistir.

Hastalarin %62,5 (n=75)’i tfirtim duyulmasi, %10,8 (n=13)’i solunum
sikintisi, %8,3 (n=10)" antenatal fetal ekokardiyografide tan1 koyulmasi,
%7,5 (n=9)’1 femoral nabizlarin alinamamasi, %5,8 (n=7)’i rutin kontrolde
saptanan hipertansiyon, %3,3 (n=4)’i baska hastalik seyrinde, %0,8
(n=1)’i sol kolda uyusma, %0,8 (n=1)’i ise gebelik nedeni ile tetkiki
edilirken ¢ocuk kardiyoloji poliklinigine yonlendirilmis ve tan1 almistir.
Bu nedenle, oOzellikle kiiciik bebeklerde rutin muayeneye
basvurduklarinda, femoral nabizlarin alinamamasi, iifiiriim, hipertansiyon
saptandiginda hastada aort koarktasyonu ayirici tanilar arasinda akilda

tutulmalidir.

Girisim Oncesi tansiyon Ol¢lim kayitlarina ulasilabilen 102 hastadan,
%44,1 (n=45)’inde hipertansiyon saptanmis, %55,9’'unda (n=57)
hipertansiyon gézlenmemistir. Hipertansiyon ile bagvuran bir hastada, aort
koarktasyonu olabilecegi g6z Oniinde bulundurulmali ve yukarida

bahsedilen fizik muayene bulgulari agisindan dikkatle incelenmelidir.

Ekokardiyografi kayitlar1 aort kapagi kiispis sayisi acgisindan
degerlendirildiginde, %48,3’i (n=57) bikiispit, %48,3’1 (n=57) trikiispit,
%2,5’1 (n=3) monokiispit, %0,8’i (n=1) quadrikiispit olarak saptanmistir.
Aort koarktasyonuna bikiispit aort kapagi siklikla eslik etmektedir.

Aort koarktasyonuna eslik eden anomaliler, VSD (%35), PDA (%16,5),
ASD (%11,7), isthmus hipoplazisi (%9,7), aort stenozu (%5,8), patent
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10.

11.

foramen ovale (%S5,8), biiylik arter traspozisyonu (%3,9), sol ventrikiil
hipoplazisi (%2,9), persistan sol superior vena cava sendromu (%2,9),
dekstrokardi (%1,9), mitral yetmezlik (%1,9), pulmoner stenoz (%1,9)
saptand1. VSD ve diger kardiyak patolojiler ile takip edilen hastalarda, aort
koarktasyonunun eslik edebilecegi unutulmamali, hastalar bu agidan da

dikkatle incelenmelidir.

120 hastaya invaziv girisim yapildi, girisim yaslar1 3 gruba ayrildi. Buna
gore hastalarin; %28,3’ti (n=34) 0-1 ay, %29,2’si (n=35) 1-4 ay, %42,5’i
(n=51) 4 ay ve lizerindeydi.

Hastalarin %50’sine (n=60) balon anjiyoplasti, %45’ine (54) cerrahi,

%>5’ine (n=06) transkateter stent uygulamasi yapildi.

115 hastada akut girisim basarisina ait veriler elde edilebildi. Buna gore
%97,4’1 (n=112) akut dénemde basariliydi. 2 hasta kaybedildi; 1 hasta
cerrahi sirasinda kanama komplikasyonuna bagli olarak, 1 hasta ise erken
postoperatif donemde sepsise bagli kaybedildi. 1 hastada balon
anjiyoplasti ile yeterli genisleme saglanamamasi nedeni ile cerrahi
girisime yonlendirildi. Akut donemde yiiksek basar1 saglanmasina karsilik
orta ve uzun donem takiplerinde rekoarktasyon oranlari1 yiiksektir. Bu
nedenle, hastalarda koarktasyonun cerrahi veya transkateter yaklagimlarla
basarili olarak acilmasindan sonra hastalar rekoarktasyon ihtimaline

karsilik diizenli takiplerle yakin izlenmelidir.

115 hastada girisim iliskili komplikasyon degerlendirildi. Bu hastalarin
%86,1’inde (n=99) komplikasyon goriilmezken, %13,9’unda (n=16)
girigim iligkili komplikasyon saptandi; bunlar %7,8 (n=9) arteryal
tromboz, %2,6 (n=3) aort anevrizmasi, %1,7 (n=2) 6lim, %0,9 cilt alt:
hematom (n=1) ve %0,9 (n=1) idi.

Hastalarin 113’linde rekoarktasyon durumu degerlendirilebildi; bunlarin

%60,2’sinde (n=68) rekoarktasyon goriilmezken, %39,8’inde (n=45)
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12.

13.

14.

15.

16.

rekoarktasyon saptandi. Islem sonrasinda rekoarktasyona kadar gegen siire

Ort+SS: 13,7£25,6 ay, (Med: 3 ay Min: 1 ay, Max: 108 ay) olarak saptandi.

Yas gruplarina gore rekoarktasyon durumu degerlendirildiginde, 4 ay alti
yas grubunda 4 ay ve {lizeri yas grubuna gore degerlendirildiginde
rekoarktasyon orani anlamli diizeyde fazla bulunmustur (p<0,01). Bu
nedenle, aort koarktasyonu tanisi olan hastaya erken girisim yapilmasi

durumunda rekoarktasyon riskinin de yiiksek oldugu unutulmamalidir.

Rekoarktasyon gelisen hastalar, yas gruplarina ayrilarak girisim tipi
acisindan karsilastirildiginda; 0-4 ay yas grubunda balon anjiyoplasti
sonrasinda rekoarktasyon gelisme sikligi, cerrahi girisim uygulanmasina
gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde yiiksek saptanmistir (p<0,01). 4
ay ve lzeri yas grubunda invaziv girisim tipi rekoarktasyon durumu
arasinda istatistiksel olarak anlamlilik saptanmamistir (p>0,05). Bu
nedenle, kritik koarktasyonu olup cerrahi girisime yonlendirilemeyecek
hastalar disinda, 0-4 yas grubunda aort koarktasyonu tanisi koyuldugunda,

ilk tedavi secenegi olarak cerrahi tedavi secilmelidir.

Yas gruplarina gore rekoarktasyona kadar gecen siire degerlendirildiginde,
4 ay ve lizeri yas grubu hastalarda ilk rekoarktasyona kadar gecen siire, 0-
4 yag grubundakilere gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha uzun
saptanmigtir (p<0,01). Daha kiigiik yasta girisim yapilan hastalar, bu
nedenle daha sik araliklarla takip edilerek rekoarktasyon agisindan her

kontrolde degerlendirilmelidir.

42 hastada ikinci girisim ihtiyaci oldu ve bunlarin %54,8’inde (n=23)
cerrahi, %40,5’inde balon anjiyoplasti (n=17) ve %4,8’inde transkateter
stent kullanildi. Bu hastalarin %14,2’sinde ikinci kez rekoarktasyon
gelisti. Islem sonrasinda rekoarktasyona kadar gecen siire Ort+SS:

10,3£18,5 ay, (Med: 3 ay Min: 2 ay, Max: 48 ay) olarak saptandi.

6 hastada iiciincii girisim ihtiyaci oldu ve bunlarin %50’sinde (n=3) balon

anjiyoplasti, %33,3’linde (n=2) transkateter stent ve %16,7’sinde (n=1)
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cerrahi tercih edildi. Bu hastalarin yarisinda iiciincii kez rekoarktasyon
gelisti. Islem sonrasinda rekoarktasyona kadar gegen siire Ort+SS:56,5 +
25,6 ay, (Med: 48 ay Min: 2 ay, Max: 120 ay) olarak saptandi.

17. 3 hastada dordiincii girisim ihtiyact oldu ve bunlarin ikisinde cerrahi

girigim, bir tanesinde transkateter stent uygulamasi yapildi.

18. Nativ ve rekiirren koarktasyon tedavisi i¢in transkateter stent kullanimi

sonrasinda hicbir hastada rekoarktasyon gelismedi.
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OZET

Aort Koarktasyonu Vakalarinda Tedavi Se¢eneklerinin Degerlendirilmesi ve

izlemi

Giris ve Amac: Aort koarktasyonu, siklikla proksimal torasik aortanin
darligidir ve konjenital kalp hastaligi olan hastalarin yaklasik %6 ila %8’inde
goriilmektedir Koarktasyon izole olarak veya ek kardiyak anomalilerle birlikte
goriilebilir. Her yasta goriilebildigi gibi, prezentasyonu yasa gore degismektedir.
Yenidogan doneminde sok ile goriilebilirken, addlesan donemde asemptomatik
hipertansiyon ile tam1 alabilir. Giliniimiizde tedavi secenekleri cerrahi, balon
anjiyoplasti ve transkateter stenti igermektedir. Hangi durumda ne tedavi verilecegine

dair tam bir konsensiis bulunmamaktadir.

Calismamizin amact; 2005-2017 yillar1 arasinda AUTF Cocuk Kardiyolojisi
Bilim Dali’nda izlenen aort koarktasyonu vakalarinda uygulanan cerrahi prosediirlerin
ve transkateter girisimlerin etkinligi, uzun ve kisa donem komplikasyonlarinin
retrospektif olarak karsilagtirilmasi ve gelecekte aort koarktasyonu tanisi alacak

hastalar igin en uygun tedavi segeneklerinin belirlenmesidir.

Gere¢ ve Yontem: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyolojisi
Bilim Dali’nda 2005-2017 yillar1 arasinda aort koarktasyonu tanist ile takip ve tedavi
edilen hastalarin verileri retrospektif olarak incelenerek Ek-1’de verilen forma

kaydedilmistir.

Bulgular: Calismaya verilerine saglikli ulasilabilen 120 hasta alindu.
Hastalarin %61,2’si erkek, %38,8’1 kizdi. Hastalarin, %47,5’1 0-1 ay arasi, %19,2’si
1-4 ay, %33,3’l ise 4 ay ve lizeri yasta klinik tan1 almistir. Hastalarin en sik bagvuru
sikayetleri, Uiflirim duyulmasi, solunum sikintisi, antenatal tani, femoral nabizlarin
alinamamasi, rutin kontrolde saptanan hipertansiyondu. Hastalarin, %48,3’iinde
bikiispit, %48,3 linde trikiispit aort kapagi vard1. En sik eslik eden kardiyak anomaliler
VSD, PDA ve ASD idi. Hastalarin %50’sine balon anjiyoplasti, %45’ine cerrahi,
%35’ine transkateter stent uygulamasi yapildi. Hastalarin %39,8’inde rekoarktasyon

saptand1. 4 ay alt1 yas rekoarktasyon oran1 anlamli diizeyde fazla bulundu. 0-4 ay yas
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grubunda balon anjiyoplasti sonrasinda rekoarktasyon gelisme sikligi, cerrahi girisim
uygulanmasina gore yiiksek saptandi. 4 ay ve iistii yas grubunda rekoarktasyona kadar

gecen siire daha uzundu.

Sonu¢: Aort koarktasyonu tedavi edilmediginde yiliksek mortalite ve
morbiditeye sahiptir. Hastalara yapilacak girisimler hastanin yasina klinik
prezentasyonuna ve hastanin genel durumuna gore degismektedir. Her hasta bireysel
olarak degerlendirilmeli ve uygun yaklasim i¢in multidisipliner bir ekip hazir
olmalidir. Cerrahi girisimin, balon anjiyoplastiye gére daha invaziv olmasina karsilik,
rekoarktasyon oranlarinin daha diisiik olmasi ile yenidogan ve erken siit ¢ocuklugu

déneminde, giiniimiiz kosullarinda daha iyi bir se¢enek olarak gériinmektedir.

Anahtar Kelimeler: Aort koarktasyonu, balon anjiyoplasti, transkateter stent,

cerrahi girisim
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SUMMARY

Evaluation and Monitoring of Treatment Options In Cases of Aortic
Coarctation

Introduction and Aim: coarctation of the aorta, most commonly is a
discrete stenosis of the proximal thoracic aorta and its frequency is 6% to 8% of the
patients with congenital heart disease. Coarctation is either isolated or concomitant
cardiac abnormalities can be seen. Clinical presentation is variable due to age and it
can be detected at all ages. May be diagnosed with asymptomatic hypertension in the
adolescent period when seen in the newborn period with heart failure and shock.
Today, treatment options include surgery, balloon angioplasty and transcatheter stent

implantation. There is no consensus on what treatment to be taken.

The aim of our study is to obtain the effectiveness of surgical procedures and
transcatheter approaches in cases of aortic coarctation in AUTF Department of
Pediatric Cardiology, between 2005 and 2017 with a retrospective comparison of
short-term and long-term complications and the most appropriate treatment options for

patients dianosed with aortic coarctationin the future.

Methods: The data of the patients who were followed up and treated with the
diagnosis of aortic coarctation between 2005-2017 at Ankara University, Faculty of
Medicine, Department of Pediatric Cardiology were retrospectively reviewed and

recorded in Appendix-1.

Results: A total of 120 patients were included in the study. 61.2% of the
patients were male and 38.8% were female. 47.5% of the patients were clinically
diagnosed between 0-1 months, 19.2% for 1-4 months and 33.3% for 4 months and
older. The most common complaints, murmur, respiratory distress, antenatal
diagnosis, inability to obtain femoral pulses, and hypertension detected during routine
control. Of the patients, 48.3% had bicuspid and 48.3% had tricuspid aortic valve. The
most common cardiac anomalies were VSD, PDA and ASD. 50% of patients had
balloon angioplasty, 45% surgery and 5% transcatheter stent application. Recurrence

was found in 39.8% of the patients. The 4-year-old six-year recoarctation rate was
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significantly higher. The incidence of recoarctation after balloon angioplasty in the O-
4 month age group was higher than the surgical intervention. In the 4-month and older

age group, the time to recoarctation was longer.

Conclusion: Aortic coarctation has high mortality and morbidity when not
treated. Interventions to patients vary according to the patient's clinical presentation
and the general condition of the patient. Each patient should be evaluated individually
and a multidisciplinary team should be ready for the appropriate approach. Although
surgical intervention is more invasive than balloon angioplasty, it seems to be a better

option in the newborn and early infancy period due to lower recoarctation rates.

Key words: Aortic coarctation, balloon angioplasty, transcatheter stent,

surgical approach
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