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Cift Arkus Aort: Tam Yontemleri ve Cerrahi  Yaklasim
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Ozet

Arkus aortayi ilgilendiren, trakea ile 6zofagusa basi yaparak solunum ve beslenme problemlerine yol acan bir grup anomali olarak
tamimlanan vaskiiler ringler tiim konjenital kardiyovaskiiler anomaliler icersinde oldukca seyrek (< %1) goriilmektedirler. Bunlar
icersinde cift arkus aort en sik rastlanan (%40) ve hayatin erken donemlerinde higirtili solunum, solunum sikintisi, senkop, beslenme
sonras1 Oksiiriik ve morarma gibi semptomlar veren bir komplet vaskiiler ring tipidir. Bu ¢alismada 1996-2000 yillart arasindaki 4
yillik donemde vaskiiler ring 6n tanisi ile klinig§imize bagvuran ¢ift arkus aortali 3 olgu ele alinarak, ek tan1 yontemleri ve cerrahi
yaklasim agisindan degerlendirilmistir.

Anahtar kelimeler: Cift arkus aorta, vaskiiler ring, aortik anjiyografi, okliizyon testi Tiirk Gégiis Kalp Damar Cer Derg 2001,9:250-252

Summary

Vascular rings are defined as a group of anomalies of the arcus aorta, which cause respiratory and feeding problems by compressing
trachea and esophagus. Vascular rings are seen very rarely (< 1%) among all congenital cardiovascular anomalies. Double arcus aorta
is the most common complete vascular ring (40%), and symptoms like inspiratory stridor, syncope or cough and cyanosis after feeding,
tend to become early in life and more severe comparing to other vascular rings. In this study, we presented 3 patients with double arcus
aorta who were admitted to our clinic with diagnosis of vascular ring and assessed from the point of additional diagnosis and surgical

treatment in a period of 4 years between 1996 and 2000.
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Giris

Konjenital kardiyovaskiiler anomaliler igerisinde %1’in altinda
bir siklikta goriilen vaskiiler ringler ilk olarak Dr. Robert Gross
tarafindan tanimlanmis ve c¢ift arkus aortali bir olgu divizyon
teknigi kullanilarak basartyla tedavi edilmigtir [1]. Cift arkus
aort ise vaskiiler ring patolojileri iginde en sik goriilen
anomalidir [2].

Vaskiiler ringin embriyonik hayattaki gelisimi Edwards
tarafindan tanimlanmigtir [3,4]. Embriyonik arkus sisteminde
ventral ve dorsal aort, alt1 adet ilkel aortik arkus ile birbirine
baglanmustir. Gelisme sonucunda 1, 2 ve 5. ilkel arklar geriler
ve ¢ift arkus aortay1 olustururlar. Anomalili olgular bu asamada
kalarak cift arkus aortali olarak dogarlar. Normal bireylerde ise
sag 4. ark geriler ve sol 4. arkus sol aortik arki olusturur. Eger
sol 4. ark geriler ve sag 4. ark kalirsa birey sag arkus aortall
olarak dogar [3].

Vaskiiler ringler patolojik olarak komplet ve inkomplet olmak
tizere iki grup altinda toplanirlar. Komplet ringler trakea ve
ozofagusu tamamen ¢evreleyen anormal vaskiiler olusumlardir.
Bunlar arasinda c¢ift arkus aort, sag arkus aort ve sol
ligamentum arteriyozum sayilabilir. Inkomplet vaskiiler ringler
ise trakea ve Ozofagusu tamamen cevrelemeyen, ancak basi
bulgularina yol agan anormal vaskiiler olusumlardir. Bunlar
arasinda da innominant arter anomalisi, aberan c¢ikisli sag

subklavyan arter ve sol pulmoner arter anomalisi sayilabilir.
Cift arkus aort trakea ve 6zofagusu cevreleyerek ileri derecede
tikanikliga yol acacak kadar basi yapabilir. Eger basi ciddi
boyutta ise semptomlar dogumdan itibaren baslar. Ancak kismi
basi olan bazi olgular yasamlari boyunca asemptomatik
olabilirler [5]. Bununla beraber eriskinde anomalinin dogal
seyri pediyatrik yas grubundan oldukga farklidir [6]. En sik
goriilen semptomlar nefes alip verirken 1slik sesi, higirtili ve
zorlu solunumdur [5].

Vaskiiler ring olgularinda en sik kullanilan klasik tan1 yontemi
baryumlu 6zofagogramdir. Ekokardiyografi, ek intrakardiyak
anomali ve vaskiiler anatominin tanimi igin yapilmaktadir,
ancak tanisal degeri yok denecek kadar azdir [5]. Semptomatik
olgularda cerrahi tedavi tek segenektir.

Cift arkus aortali1 hastalara sol torokotomi ile yaklasilir.
Ameliyatta iki arkustan kii¢ciik olan (genellikle sol arkus)
cikarilir [5]. Nadir olarak bazi vaskiiler ringli olgulara sag
torokotomi ile yaklagmak gerekebilir.

Olgu 1

Klinigimize nefes darligi ve yutma giicliigli sikayetleri ile
bagvuran 2.5 yasindaki erkek olgu ilk olarak 6 aylik iken nefes
darlig1 ve bayilma nobeti ile acil servise gotiiriilmiis ve ciddi
solunum distresi nedeniyle anestezi yogun bakim {initesine
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yatirilarak tedavi edilmisdi. Bir ay sonra cocuk hastaliklar
klinigine sevk edilen hasta ¢ekilen transtorasik ekokardiyografi
(TTE) ve bilgisayarli tomografi (BT) sonucuna gore sag arkus
dominanslig1 olan ¢ift arkus aort tanis1 alarak ileri bir tarihte
ameliyat olmasi onerilerek taburcu edilmis. Hasta 2 yasinda
ates yliksekligi, nefes darlif1 ve yutma giiclii sikayetleri ile
bagka bir merkeze basvurmus. Burada da cekilen BT ve
manyetik rezonans (MR) goriintiilemede ¢ift arkus aort tanisi
tekrarlanmis. Ancak ek olarak hastanin tanisini desteklemek
icin baryumlu o6zofagogram cekilerek 6zofagusa olan basi
goriintiilenmis. Hastanin dzge¢misinde tekrarlayan akciger
enfeksiyonu diginda bir 6zellik tespit edilmedi. Soyge¢misinde
ozellik yoktu. Fizik muayenede bilateral solunum sesleri esit
duyuluyordu, organomegali yoktu ve diger sistem bakilar1 ile
biyokimyasal degerleri normaldi. Klini§imizde hastaya TTE
tekrar1 ve ek olarak anjiyografi ¢ekilerek tani desteklendi ve ek
kardiyak anomali olup olmadigina bakildi. Ek olarak patent
duktus arteriyosuz (PDA) tespit edildi. Sonucta sag arkus
dominansh ¢ift arkus aort ve PDAtanist alan olgu operasyona
alindi.

Olgu 2

Klinigimize hiriltili solunum ve ates yiiksekligi ile bagvuran 7
aylik kiz cogugu, dogumdan sonra 3. aydan itibaren beslenme
sonrast morarma sikayetleri ile basgvurdugu hastanede
aspirasyon pnomonisi tanistyla yatirilnus. Hastaya cekilen TTE
ve BT ile sag arkus dominansligi olan cift arkus aort tanisi
konulmug. Genel durumu diizeldikten sonra ileride ameliyat
olmas1 gerektigi soylenerek taburcu edilmis. Ozgecmisinde
tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu dykiisii olan olgunun
soyge¢misinde bir 6zellik tespit edilmedi. Fizik muayenede her
iki akcigerde dinlemekle ronkus ve kaba raller, hematolojik
degerlerinde 16kositoz saptandi. Yapilan pediyatrik kardiyoloji
konsiiltasyonunda 10 giinliik tedavi sonrasinda genel durumu
diizelen hastaya TTE tekrar1 ve taniyr desteklemek ve ek
kardiyak anomali varligin1 arastirmak igin anjiyografi
yapilmasi1 oOnerildi. Yapilan anjiyografide PDA saptandi.
Tetkikler sonucunda sag akus dominans olmak iizere cift arkus
aort ve PDAtanis1 alan olgu operasyona alindi.

Olgu 3

Dogumdan itibaren solunum sikintis1 ve beslenme sonrasi
oksiiriik nobetleri olan hasta 3 aylikken bir merkezde akciger
enfeksiyon tanistyla yatirilmis. Once TTE yapilmig ve cift
arkus aortadan siiphelenilmesi iizerine MR ve BT cekilmis.
Trakeal darlik ve ¢ift arkus aort tanisi konulan olgu ameliyat
olmak iizere klinigimize sevk edilmis. Klinigimize beslenme
sonrast morarma sikayeti ile yatirilan 5 aylik kiz cocugunun
fizik muayenesinde dinlemekle her iki akcigerde ronkiis
mevcuttu ve ekspiriyumu uzundu. Ates yiiksekligi (38.5°C) ve
hematolojik tetkiklerinde 16kositoz saptanmasi iizerine yapilan
pediyatrik kardiyoloji konsiiltasyonunda olguya 10 giinliik
tibbi tedavi Onerildi. Tedavi sonrasi genel durumu diizelen
hastada TTE yenilendi ve taniy1 desteklemek, ilave kardiyak
anomali varsa saptamak icin anjiyografi cekildi. Yapilan
tetkikler sonucunda her iki arkusun da esit dominans olmak
iizere ¢ift arkus aort tanisi alan olgu operasyona alindi.
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Cerrahi teknik

Uc hastaya da tam sag dekiibit pozisyonu verildi. Sol
posterolateral torakotomi insizyonundan 6nce hastalarin her iki
kol ve alt ekstremite basinglar1 ve pulse oksimetre ile oksijen
satiirasyonu takiplerinin yapilmasi igin gerekli diizenek ekip
tarafindan hazirlandi. Torakotomi sonrasi sol 4. interkostal
araliktan (IKA) toraksa girildi. Sol rekkiiran laringeal sinire
dikkat edilerek arkus aortalar ve desandan torasik aort eksplore
edildi (Resim 1). Trakea ve 6zofagus iyice serbestlestirildi. Her
li¢ olguda da okliizyon testi yapildi. Okliizyon testi icin klemp
birinci ve ikinci olguda sol arkusa, iiciincii olguda ise iki arkus
esit oldugundan ozofagusun arkasindan gegen sag arkusa
konuldu. Klemp sonrasi hicbir olguda basing gradiyenti
saptanmadi ve hemodinamik degisiklik olmadi. Klemp
kaldirilmadan arter divize edilerek her iki ucu 4/0 prolenle
devamli olarak dikildi (Resim 2). Birinci ve 2. olguda tespit
edilen PDAdivize edildi. Toraks bosluguna tek dren konularak
kapatildi. Ug olgu da postoperatif 1. giin yogun bakimda
kaldiktan sonra servise alindi. Olgular postoperatif 5. giin sifa
ile taburcu edildi.

Resim 1. Sag arkus aortasi dominant olan ilk olgunun
peroperatif goriintimii.

Resim 2. Ayni olgunun sol arkus aortasinin divizyonu sonrasi
gorliiniimii.
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Tartisma

Vaskiiler ringler, tiim konjenital kardiyovaskiiler anomalilerin
%1’inden daha azini olusturmaktadirlar [5]. Klinigimizde de 4
yil iginde ameliyat edilen konjenital olgularin %0.93’tinde (3
olgu) cift arkus aort patolojisi tespit edilmistir. Vaskiiler ring
anomalisinde en sik goriilen semptomlar inspiriyum ve
ekspiriyumda higirtili ve zorlu solunumdur [5]. Ug olgumuzda
da solunum distresi saptanmigtir. Bundan baska az da olsa
aralikli gelen siyanoz, apne ve bogulma nd&betleri de
bildirilmigstir. Apne nébetleri, beslenme esnasinda veya
sonrasinda olmaktadir. Bir olgumuzda beslenme sonrasi
morarma ve bogulma ndbetleri izlenmistir. Ug olgumuzda da
tekrarlayan ve hastaneye yatmasin gerektirecek kadar agir alt
solunum yolu enfeksiyonlar1 tespit edilmistir. Iren ve
arkadaglarinin  [6] yaptif1 calismada retrodzofageal sol
subklavyan arter ile birlikte sag aortik ark tanisi olan eriskin bir
hastada sadece hemoptizi sikayetinin oldugu belirtilmistir.
Vaskiiler ring tanisinda en sik kullanilan tan1 yontemi baryumlu
0zofagogramdir. Ekokardiyografi ek intrakardiyak anomali ve
vaskiiler anatominin tanimi i¢in yapilsa da tanisal degeri yok
denecek kadar azdir [5]. Vaskiiler ringler genellikle izole
anomali olmasma ragmen, nadiren Fallot tetralojisi, trunkus
arteriyozus ve aort koarktasyonu ile birlikte bulunabilir [7,8].
Manyetik rezonans pahali olmakla beraber vaskiiler ve trakeal
anatomiyi goriintiilemesi ag¢isindan iyi bir yontemdir.
Anjiyografi taniyr dogrulamak, ek kardiyak anomalileri
saptamak ve hastayr ameliyata hazirlamak igin bazi
merkezlerde uygulanmaktadir. Ileri yas grubunda ise trakeaya
olan pulsatil basinin goriilmesi i¢in bronkoskopi yapilabilir [5].
Ameliyat etti§imiz olgularin sadece birinde bagka bir merkezde
tantyr desteklemek igin baryumlu 6zofagogram cekilmistir.
Birinci ve ikinci olguya MR, her ii¢ olguya BT ve TTE
klinigimize bagvurmadan Once yapilmistir. Biitiin olgulara
klinigimizde kontrol TTE ve ek olarak anjiyografi
uygulanmistir. Genel durumu bozuk olan 2. olguya gerekli tibbi
tedavi yapildiktan sonra anjiyografi uygulanmustir. Her ne
kadar TTE nin tanisal degeri az olarak bildirilse de, bizim ii¢
olgumuzda da ilk olarak TTE yapilmis ve ¢ift arkus goriintimii
saptanmistir. Hicbir olgumuza bronkoskopi yapilmasi
gerekmemistir.

Cift arkus aort klasik olarak ii¢ gruba ayrilir. Bunlar dominant
sag aortik ark, dominant sol aortik ark ve dengeli aortik arkdir
[3]. Olgularin %75’inde sag ark, %20’sinde sol ark dominant,
%S5’inde ise her iki ark dominansi esittir. Bizim olgularimizdan
ikisinde sag ark dominansi, birinde de esit dl¢iide dominanslik
tespit edilmistir.

Backer ve arkadaglarinin [9] bildirdigine gore pediyatrik yas
grubunda ameliyat edilen tiim vaskiiler ring anomalilerinin
%92’si hayatin ilk alt1 ay1 icinde semptom vermis ve bunlarin
%65°1 0-1 yas arasinda ameliyat edilmislerdir.
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Cift arkus aort operasyonlarinda genelde hastaya sag lateral
dekiibit pozisyonu verilir ve sol torokotomi 4. IKA*dan yapilir
[5]. Cok nadiren vaskiiler ringlerde hastaya sag torakotomi ile
yaklagmak gerekebilir. Ameliyat 6ncesinde hastanin sag ve sol
kolu ile bir ayagina pulse oksimetre, ya da basin¢ 6lcecek bir
diizenek yerlestirilir. Klemp Oncesi trakea ve 6zofagus iyice
serbestlestirilmelidir. Eksplore edilen aortik arklardan
hangisinin dominant olduguna karar vermek icin mutlaka
okliizyon testi yapilir. Klinigimizde opere edilen ii¢c hastada da
bu test yapilmugtir.

Vaskiiler ringlerde ek kardiyak anomali yoksa mortalite %1’in
altinda bildirilmektedir [5]. Opere etigimiz olgularin 2’sinde ek
anomali olarak tespit edilen PDA divize edildi. Olgularimizda
erken ve ge¢ donem morbidite ve mortalite tespit edilmemigtir.
Postoperatif ortalama takip siiresi 24 aydir (5-48 ay) ve yapilan
kontrollerinde herhangi bir sorun tespit edilmemistir.
Preoperatif olarak c¢ift arkus aort tamist kesin olsa
dahi, yapilacak operasyonun planlanmasi ve ek kardiyak
anomalilerin tespit edilebilmesi acisindan anjiyografi
¢ekilmesinin uygun olacagi sdylenebilir.
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