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Aort koarktasyonunun eslik etti i aorfopulmoner pencereli bir yenido an:
Basarl tek asamali cerrahi tedavi

A newborn with aorticopulmonary window associated with coarctation of the aorta:
a successtul single-stage surgical treatment
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Aortopulmoner pencere, ¢ikan aort ile ana pulmoner arter
arasindaki septasyon defektidir. Sik olarak diger kalp has-
taliklari ile birliktelik gosterir. En sik eslik eden anomali
aortik ark kesintisi ve aort koarktasyonudur. Yenidogan
doneminde tan1 kondugu anda cerrahi tedavi gerektiren
bir patolojidir. Bu makalede yenidogan déneminde aorto-
pulmoner pencere ve aort koarktasyonu tanist konan bir
olgu sunuldu. Ug giinliik erkek bebege tek seanslik cerrahi
uygulamada Gore-Tex yama ile pencere tamiri yapildi ve
subklavyen flep yontemi ile aort koarktasyonu diizeltildi.
Ameliyat sonras1 7. giinde bebek sorunsuz bir sekilde
taburcu edildi.

Anahtar sozciikler: Anormallik/cerrahi; aort koarktasyonu; aor-
topulmoner septal defekt/cerrahi; kardiyopulmoner bypass; yeni-
dogan/tani; subklavyen flep.

Aortopulmoner pencere (APP) normal olarak geli-
sen iki semiliiner kapagin hemen iizerinde, ¢ikan aort
ile ana pulmoner arter arasindaki anormal iligkidir.
Tim dogustan kalp hastaliklar1 arasindaki insidan-
st yaklagik %0,15°tir. Aortopulmoner pencere, genis
patent duktus arteriyozusa (PDA) benzer sekilde belir-
gin olarak yiiksek sistemik-pulmoner arter santina
neden olur ki, bu durum daha yenidogan déneminde
konjestif kalp yetersizligi, gelisme geriligi ve pulmoner
hipertansiyon gelismesine yol acar. Bu nedenle daha
yenidogan déneminde iken vakit kaybetmeden cerrahi
girisim planlanmali ve geriye doniisiimsiiz pulmoner
vaskiiler hastalik gelismeden defekt kapatilmalidir.!"
Defekt izole olabilecegi gibi daha siklikla diger kardi-
yovaskiiler anomalilerle birliktelik gosterebilir (farkli
calismalarda %44-52 olarak bildirilmistir).”” En sik
eslik eden anomali aortik ark patolojileridir. Bunlar

Aorticopulmonary window is a septation defect between
ascending aorta and main pulmonary artery. It is usually
seen with other congenital heart diseases. It is mostly seen
together with interrupted aortic arch and coarctation of
aorta. When the diagnosis of aorticopulmonary window
is certain, immediate surgery is needed during neonatal
period. In this article, a newborn with aorticopulmonary
window and aortic coarctation is reported. The window
was repaired with Gore-Tex patch and aortic coarctation
was corrected with subclavian flap technique at the same
time in a three-day-old boy. He was discharged on the
seventh day of the operation without any problems.

Key words: Anomalies/surgery; aortic coarctation; aorticopul-
monary septal defects/surgery; cardiopulmonary bypass; neona-
tal/diagnosis; subclavian flap.

arasinda sag arkus aorta, aortik ark kesintisi, ciddi aort
koarktasyonu sayilabilir.>#

Bu makalede aort koarktasyonun eglik ettigi APP’li
bir yenidogan olgusunun tani ve tedavi agamasindaki
ozellikler sunuldu.

OLGU SUNUMU

Aglarken morarma sikayeti ile bir saglik merkezi-
ne gotiirtilen ii¢ giinliik erkek bebegin kalbinde tifii-
riim duyulmasi iizerine, bebek klinigimize refere edil-
di. Fizik muayenede i1limli takipne, subkostal cekil-
me, sinirda kan basinci yiiksekligi (iist ekstremitede:
97/57 mmHg, alt ekstremitede 85/45 mmHg) saptandi.
Oskiiltasyonda sol ikinci interkostal aralikta */s dere-
ceden sistolik {ifiirlim duyuldu, femoral arter nabizlar
zayif alintyordu. Laboratuvar incelemelerinde metabolik

Gelis tarihi: 10 Mart 2009  Kabul farihi: 17 Nisan 2009

Yazisma adresi: Dr. Mustafa Kir. Dokuz Eyl | niversitesi Tip Fak Itesi, Cocuk Sa It 1 ve Hastaliklarn Anabilim Dal, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dal,
35340 nciralt, zmir. Tel: 0232 - 412 36 13 e-posta: mustafa.kir@deu.edu.tr

T rkG s Kalp Damar Cer Derg 2009,17(4):299-301

299



Kir et al. A newborn with aorticopulmonary window associated with coarctation of the aorta

asidoz (Kan gazi: Ph: 7, HCO3: 5) ve bobrek fonksiyon
testlerinde yiikselme (Kreatinin: 2.9 mg/dl, BUN: 150
mg/dl) goriildi. Telekardiyografisinde sag ventrikiil
tipinde kardiyomegali, elektrokardiyogramda sag vent-
rikiil hipertrofisi saptandi. Ekokardiyografide (EKO)
cikan aort ile ana pulmoner arter arasinda 1 cm ¢apinda
APP (Sekil 1), kiiciik sekundum atriyal septal defekt, sol
subklavyen arterin distalinde koarktasyon ve bu bolgede
40 mmHg sistolik basing gradiyenti veren, diyastolik
komponenti olan akim paterni, izlendi. Ayrica 1. derece
triktispit yetersizligi goriildii ve bu yoldan sag ventrikiil
basinct 80 mmHg 6l¢iildii.

Prerenal akut bobrek yetmezligi diisiiniilen olguya
uygun siv1 tedavisi planlandi ve sepsis ekarte edilemedi-
&1 icin nonspesifik antibiyoterapi baglandi. Ayrica APP
ve aort koarktasyonuna yonelik digoksin, spironolakton
ve furosemid tedavisi eklendi. Kan kiiltiirlerinde lireme
saptanmayan, bobrek fonksiyon testleri ve kan gazi
normale donen olgu yatiginin liclincii giiniinde APP ve
aort koarktasyonuna miidahale edilmek iizere ameliyata
alindi. Posterolateral torakotomi ile aort koarktasyonuna
subklavyen flep anjiyoplasti uygulandi, ayni seansta
median sternotomi ile APP Gore-Tex yama kullanilarak
kapatildi. Ameliyat sonrasi iki giin yogun bakimda izle-
nen hasta ekstiibasyon sonrasi servise alindi. Ameliyat
sonrasi dordiincii giindeki EKO incelemesinde rezidiiel
sant izlenmedi, inen aortta gradient alinmadi. Olgu ame-
liyat sonrasi yedinci giinde sorunsuz taburcu edildi.

Olgunun ameliyat sonras: ikinci ayda yapilan fizik
muayenesinde kan basinci yiiksekliginin saptanmast
(sag kol: 100/60 mmHg) ve EKO degerlendirmesinde
inen aortta tlirbiilan akim ve Doppler’de 60 mmHg’ye
ulasan taille akim paterni goriilmesi iizerine rekoarktas-
yon olarak degerlendirildi. Kateter-anjiyografide ameli-
yat bolgesinde diskret tipte aort koarktasyonu saptandi.
Bu bolgeye anjiyoplasti yapilarak koarktasyon giderildi.

Sekil 1. Transtorasik ekokardiyografide aortikopulmoner pence-
re okla gOsterilmisgtir. Ao: Aorta; Pa: Pulmoner arter.
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Olgu halen ameliyat sonrasi altinct ayinda rezidiiel lez-
yon olmaksizin izlenmektedir.

TARTISMA

Aortikopulmoner septasyonda embriyolojik hayat-
ta olusan defektler APP olusumuna neden olur.
Aortopulmoner pencere cesitli sekillerde siniflandi-
rilmigtir. Mori ve ark.®! tarafindan lezyon uzanimina
gore proksimal, distal ve total olarak siniflamistir.
Richardson siniflamasina gére APP anatomik olarak
tic tipe ayrilmaktadir. Defekt, tip 1’de dairesel kenarli-
dir, ¢cikan aort ile ana pulmoner arter arasinda yerlesir
ve kiigiik-orta genisliktedir, tip 2’de nispeten spiral
seklindedir ve sag pulmoner arter ¢ikigina kadar yayil-
ma gosterir, tip 3’de ise sag pulmoner arter ¢ikan aort-
tan ayrilir.® Olgumuzdaki defekt sag pulmoner arteri
ilgilendirmedigi, semilunar kapaklara yakin yerlestigi
icin her iki siniflama i¢in tip 1 APP olarak kabul edil-
di. Aortopulmoner pencereye eslik eden bagka bir kar-
diyak defekt yoksa veya minor defektler [atriyal septal
defekt (ASD), ince PDA, patent foramen ovale gibi]
varsa basit APP’den bahsedilir. Eglik eden kardiyak
defekt, biiyiik arterlerin transpozisyonu, Fallot tetralo-
jisi ve aortik ark anomalileri gibi daha 6nemli patolo-
jiler ise, kompleks APP olarak degerlendirilir ki komp-
leks patolojilerin cerrahi tedavisi son derece zordur ve
farkli teknikler denenmesi gereklidir.!"? Bu kompleks
patolojilerden en sik goriileni aortik ark anomalileridir.
Literatiirle uyumlu sekilde olgumuzda da APP’ye ciddi
aort koarktasyonu eslik etmekteydi. Tanida ekokardi-
yografi yeterli bir yontemdir.” Ancak bazen artificial
drop-out damar goriintiileri zannedilerek APP’lerin ilk
EKO degerlendirmelerinde gézden kacabildigi bildi-
rilmigtir.™ Ayrica eslik eden 6nemli patolojilerin var-
lig1 ekokardiyografi ile APP tanisinda yanilma payini
yikseltebilmektedir. Bu nedenle kardiyak manyetik
rezonans goriintiileme, bilgisayarli tomografi gibi ileri
goriintiileme yontemleri defektin boyutlar1 ve assosiye
lezyonlarin goriintiilenmesi agisindan ¢ok yararlidir.
Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi daha ¢ok, akciger
vaskiiler hastaliginin arastirilmasi i¢in daha sonraki
yaslarda yapilmaktadir."* Bizim olgumuzda tan1 yeni-
dogan doneminde kondu ve erken donemde kateter
calismasi yapmak gerekmedi.

Aortik ark patolojilerinin eglik ettigi APP’lerin
tek asamali cerrahi tedavisi ilk tercih edilen yontem-
dir. Chen ve ark.nin® calismasinda kompleks APP’li
olgularin yogun bakimda kalma siireleri, ekstiibasyon
stireleri, kardiyopulmoner bypass siireleri ve hastanede
kalma siireleri diger basit APP’li olgulara gére daha
uzun olarak bildirilmis, ayrica tekrar girisim oranlari
da bu olgularda yiiksek bulunmusgtur. Literatiirle kargi-
lastirildiginda olgumuzun iki giinliik yogun bakim izle-
mi oldukc¢a kisadir. Olgumuz ameliyat sonrast yedinci
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glinde taburcu edilebildi. Aslinda kompleks olgularda
mortaliteyi etkileyen temel etken olgunun kompleks
olmasindan daha c¢ok ameliyat sirasindaki metabolik
durumudur. Literatlirde olgularin metabolik durumlari
bozulmadan erken dénemde ameliyat edilmeleri Gne-
rilmektedir.>* Olgumuzda da klinigimize getirildigi
anda saptanan metabolik asidoz tablosu ve enfeksiyon
diizeltildikten sonra ameliyata alindi.

Tip 1 APP cerrahi tedavisinde kardiyopulmoner
bypass altinda otolog veya Gore-Tex yama ile kapatma,
her iki arterin ayrilip ayri ayr1 yama konulmasi gibi
teknikler tanimlanmustir.*® Giintimiizdeki uygulama
daha ziyade her iki defektin de ayni seansta ve kardi-
yopulmoner bypass altinda diizeltilmesi seklindedir.
Hastamizda da her iki defektin diizeltilmesi ayni seansta
gerceklestirildi ve aortopulmoner pencere icin kardiyo-
pulmoner bypass altinda Gore-Tex yama ile kapatma
teknigi kullanildi. Aort koarktasyonu ise subklavyan
flep aortoplasti ile onarildi.

Ameliyat sonrast mortalite hastanin yasina, ameliyat
oncesi pulmoner vaskiiler hastalik varligina ve eslik eden
intrakardiyak defektlere baglidir. Hastamizda ameliyat
oncesi pulmoner vaskiiler basincin yiiksek olmasina,
eslik eden aort koarktasyonu olmasina ve patolojilerin
ayni seansta diizeltilmesine ragmen iyilesme siireci
komplikasyonsuz ve hizli bir sekilde gerceklesti.

Sonug olarak, aortopulmoner pencere ve aort koark-
tasyonu birlikteligi, diger dogustan kalp hastaliklar
arasinda nadir goriilen bir anomalidir. Boyle patoloji-
ye sahip olgularda kalict pulmoner vaskiiler hastalik
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gelismeden erken dénemde cerrahi tedavi uygulanmasi
onemlidir. Olgumuzda yapilan tek asamali diizeltme
ameliyat1 metabolik durumu bozulmamis, erken dénem
olgularda &nerilebilir bir tedavi yontemidir.
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