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Cift arkus aorta: bes vakanin klinik ve radyolojik

degerlendirilmesi
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SUMMARY: Ulger Z, Levent E, Ozyiirek AR. (Department of Pediatrics Ege
University Faculty of Medicine, izmir, Turkey). Clinical and radiological
evaluation of five patients with double aortic arch. Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1
Dergisi 2004; 47: 197-200.

Double aortic arch is a very rare congenital vascular anomaly that causes tracheal
and esophageal compression. In this study, clinical and radiological evaluations
of five patients, four girls and one boy, diagnosed as double aortic arch between
1996-2002, were done. The average age was 7,2 months (4-11) and the average
follow-up duration was 50 months. Four patients were admitted with the
symptoms of respiratory distress, recurrent lung infection and feeding problems.
One patient was asymptomatic. The patients were evaluated with plain chest
X-ray, barium esophagogram, echocardiography, angiography and thorax
magnetic resonance imaging. There was an accompanying congenital cardiopathy
in two patients. Tetralogy of Fallot was seen in one patient, and PDA in the
other. Surgical division of the left smaller arch was applied to the four patients.
There was a complete recovery from the respiratory distress, cough and feeding
problems in three patients. Although frequency and severity were decreased,
expiratory wheezing continued in the patient with obliterative bronchiolitis.

Key word: double aortic arch.

OZET: Cift arkus aorta, oldukga seyrek goriilen trakeaya ve dsefagusa basi yapan
konjenital vaskiiler anomalidir. Bu ¢alismada 1996-2002 yillar1 arasinda cift
arkus aorta tanis1 alan dordii kiz, biri erkek bes hastanin klinik ve radyolojik
degerlendirmesi yapildi. Hastalarin yas ortalamasi 7.2 (4-11) ay, ortalama izlem
siiresi 50 aydi. Hastalardan doérdii, dogumdan itibaren bulunan solunum
sikintisi, tekrarlayan akciger enfeksiyonu, beslenme giicliigii yakinmalar: ile
klinige getirildi. Birinde ise hi¢bir yakinma yoktu. Hastalar akciger grafisi,
baryumlu Gsefagus grafisi, ekokardiyografi, anjiografi ve toraks MRG ile
degerlendirildi. Ikisinde ¢ift arkus aortaya eslik eden konjenital kardiyopati
saptands; birinde Fallot tetralojisi, digerinde patent duktus arteriyozus vardi.
Hastalarin dordiine cerrahi girisim yapilarak, kiiciik olan sol aortik arka divizyon
uygulandi. Ameliyat edilen hastanin {i¢iinde solunum sikintisi, Oksiiriik,
beslenme giicliigii gibi yakinmalar tamamen geriledi. Ancak obliteratif bronsilit
gelisen bir hastada ekspiratuar "wheezing" ataklari, siklig1 ve siddeti azalmakla
birlikte devam etti.

Anahtar kelime: ¢ift arkus aorta.

Cift arkus, trakea ve 6sefagusa basiya neden olan
seyrek goriilen bir vaskiiler anomalidir. Cift
arkus aorta embriyolojik olarak trunkoaortik
kese ile dorsal aortayr birlestiren sag ve sol
dordiinci brankial arkin regrese olmayip devam
etmesi sonucunda olusur. Genellikle izole olarak
goriilen cift arkus aorta seyrek olarak diger
konjenital kardiyopatilere eslik edebilir!-6.
Yasamin erken déneminde solunum sikintisi,
beslenme problemleri, tekrarlayan akciger

enfeksiyonlari, stridor ve disfajiye neden olabilir.
Tanida akciger grafisi, baryumlu 6sefagus grafisi,
ekokardiyografi, anjiyografi ve toraks MRG
yardimcidir. Semptomatik vakalarda cerrahi
tedavi yapilmasi gereklidir. Erken tani ve tedavi
komplikasyonlarin 6nlenmesi agisindan oldukga
o6nemlidir. Bu ¢alismada cift arkus aorta tanisi
alan bes hastanin klinik ve radyolojik deger-
lendirilmeleri yapilmis, uzun dénem izlem
sonuglar1 incelenmistir.
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Materyal ve Metot

Ege Universitesi Hastanesi Pediatrik Kardiyoloji
Boliimii'nde 1996-2002 yillar1 arasinda cift arkus
aorta tanist alan vakalar retrospektif olarak
degerlendirildi. Hastalarin demografik &zel-
likleri, basvuru yakinmalari, izlem siireleri
kaydedildi. Akciger grafisi, baryumlu Osefagus
grafisi, ekokardiyografi, toraks MRG bulgulari
degerlendirildi. Hastalara uygulanan cerrahi
girisimler ve tedavinin uzun dénem sonuglari
gozden gegcirildi.

Bulgular

Cift arkus aorta tanist alan dordii kiz biri erkek
bes vaka calismaya alindi. Hastalarin yas
ortalamasi 7.2 (4-11) aydi. izlem siiresi 31-90
ay arasinda degisirken, ortalama izlem siiresi 50
aydi. Hastalardan dordi, dogumdan beri
bulunan solunum sikintisi, tekrarlayan akciger
enfeksiyonu, beslenme giicligli yakinmalari ile
getirildi. Bir vakada ise hicbir yakinma yoktu.
Cift arkus aorta iflirim nedeniyle yapilan
ekokardiyografide saptandi. Birinde (Vaka 3) sik
tekrarlayan akciger enfeksiyonu nedeniyle
obliteratif bronsiolit gelismisti. Dort hastada
tedaviye direngli ekspiratuar "wheezing"
gozlenirken, boyun-toraks MRG’de trakeal
stenoz saptanan vakada inspiratuar stridor vardi.
Hastalarin ikisinde cift arkus aortaya eslik eden
konjenital kardiyak anomali saptandi. Birinde
Fallot tetralojisi, bir patent duktus arteriyozus
(PDA) (Tablo I). Ugiiniin akciger grafisinde
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trakeal hava siitununda bilateral basiy1 diistin-
diiren ¢entiklenme izlendi. Ayni hastalarin
baryumlu &sefagus pasaj grafilerinde, 6sefagus
posterior yiizeyinde basiy1 diisiindiiren
karakteristik genis ¢centikleme goriildii (Sekil 1).
Kardiyak kateterizasyon Oncesi yapilan iki

Sekil 1. Baryumlu &sefagus grafisi. Cift arkus aortaya
bagli 6sefagus posterior yiizeyinde ¢entiklenme
(Vaka 4).

Tablo I. Cift arkus aorta tanisi konan vakalarin 6zellikleri

Vaka no. Yas Cinsiyet  Izlem siiresi

Yakinma Kardiyopati anomali

1 4 ay K 41 ay

Oksiiriik, beslenme giicliigii,

Fallot tetralojisi

solunum sikintisy, morarma,
hinltili solunum, sik akciger

90 ay

enfeksiyonu

Oksiiriik, beslenme giicliigii, -

solunum sikintisi, stridor,

3 7 ay K 50 ay

stk akciger enfeksiyonu

Oksiiriik, beslenme giicliigii, PDA

solunum sikintisi, kusma,
hinltili solunum, sik akciger

4 11 ay E 37 ay

enfeksiyonu

Oksiiriik, beslenme giicliigii -

hiriltili solunum, sik akciger

5 9 ay K 31 ay

enfeksiyonu

Yakinma yok -
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Sekil 2. Toraks MRG koronal kesitte ¢ift arkus aorta
(Vaka 2).

Sekil 3. Cift arkus aortali olguda anjiografide “Y”
seklinde cift arkus aorta goriinimi (Vaka 2).

boyutlu ekokardiyografik degerlendirmede,
subkostal bakida doért vakada cift arkus aorta
saptandi. Toraks MRI ile hepsinde cift arkus
aorta gorlinimii saptandi. Hepsine kardiyak
kateterizasyon yapildi ve aort anjiografilerinde
“Y” seklinde ift arkus aorta oldugu ve sag arkus
aortanin dominant oldugu saptandi.

Cift arkus aortali vakalarin doérdiine cerrahi
girisim yapilarak, kii¢lik olan sol aortik arka
divizyon uygulandi. PDA’l1 vakaya tek asamali,
Fallot tetralojili vakaya iki asamali cerrahi
diizeltme yapildi. Semptomu olmayan vakanin
(Vaka 5) klinik olarak izlenmesine karar verildi.
iki y1llik izlemi siiresince herhangi bir yakinmasi
olmadi.

Ameliyat edilen dort hastanin {i¢iinde solunum
sikintisi, Oksiiriik, beslenme gii¢liigi gibi
yakinmalar tamamen geriledi. Ancak obliteratif
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bronsilit gelisen vakada (Vaka 4) ekspiratuar
"wheezing" ataklar1 sikli§1 ve siddeti azalmakla
birlikte devam etti.

Tartisma

Cift arkus aorta oldukga seyrek goriilen vaskiiler
bir anomalidir. Edwards’in hipotezine gore ift
arkus aorta sag veya sol arkin herhangi bir
parcasinin regrese olmamasi sonucu olusmak-
tadirl-2. Cift arkus aorta Osefagus ve trakeaya
basi yaparak yasamin erken donemlerinden
itibaren dispne, stridor, "wheezing", stridor,
disfaji, beslenme giigliigii, kusma gibi bulgulara
neden olabilir. Tekrarlayan akciger enfeksiyonu
ve bunun sonucunda gelisen obliteratif bron-
siolite neden olabilir. Bizim hastalarimizin
dérdiinde solunum sikintisi, beslenme giicliigi,
oksiiriik gibi siit ¢cocuklugu déneminden iti-
baren baslayan yakinmalar vardi. Hepsinde sik
tekrarlayan akciger enfeksiyonu saptandi.
Hastalarin birinde obliteratif bronsiolit gelis-
misti. Sadece bir vakada yakinma yoktu. Cift
arkus aortada semptomlar vaskiiler "ring"
olusumunun siki veya gevsek olmasina gore
degisir. Semptomu olmayan hastada vaskiiler
"ring"in gevsek olmasi nedeniyle basiya neden
olmadig diisiintildd.

Cift arkus aortanin konjenital kardiyopatiler ile
birlikteligi olduk¢a seyrek goriiliir. Eger
kardiyopati eslik ediyorsa en sik Fallot tetralojisi
ve buyik arter traspozisyonu goriiliir3-6.
Literatlirde ASD, aort koarktasyonu, servikal sol
aortik ark, turunkus arteriosus, PDA, VSD,
subvalviiler aort stenozu ile birliktelik gosteren
cift arkus aortali olgular bildirilmistir7-12. Bu
calismada cift arkus aortali bes vakanin ikisinde
konjenital kardiyopati birlikteligi vardi; bir
vakada PDA, digerinde ise Fallot tetralojisi
saptand.

Pek ¢ok goriintiileme yontemi ¢ift arkus aorta
tanisinda yardimcidir. Akciger grafisinde trakeal
hava silitununda sag tist ve sol alt zonda gift
centik varligi, 6zellikle solunum sikintisi,
beslenme gii¢liigli olan infantlarda cift arkus
aorta ac¢isindan Onemli bir bulgudurli3.
Baryumlu O6sefagus grafisinde 6sefagusun
posteriorunda basinin goriilmesi, ¢ift arkus
aorta varligini isaret eder!3. U¢ vakada baryumlu
Osefagus grafisinde cift arkus aorta diisiindiiren
gortiniim saptandi. Ekokardiyografi ile yapilan
subkostal ve suprasternal bakida cift arkus aorta
konoturunkal malformasyonlardan ayirt
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edilebilir! 11415, Semptomu ve baryumlu
Osefagus grafisinde vaskiiler "ring" diisiindiiren
bulgusu olan vakalarda suprasternal ve
subkostal ekokardiyordiyografik degerlendirme,
cift arkus aorta igin oldukg¢a spesifiktirll,14-16,
Bu calismadaki bes vakada ekokardiyografi ile
cift arkus aorta gdriiniimii saptandi ve kono-
turunkal malformasyonlar ayirt edildi.
Anjiografi, arkus aorta anatomisinin ayrintil
degerlendirilmesinde, seyrek goriilen pulmoner
"sling", duktal "sling" gibi arkus aorta anomali-
lerinin ayirici tanisinin yapilmasinda yardim-
cdir'®. Anjiografi ile her iki arkusun caplari
Olclilerek, kiiciik olan ark belirlenir ve cerrahi
divizyonun sekline karar verilir. Cift arkuslu
vakalarimizin tlimiine anjiografi ¢ekildi ve sag
arkusun dominant oldugu belirlendi dort vakaya
kiiciik olan sol arkus aortaya divizyon yapildu.

Cerrahi girisim sonrasi ortalama 50 aylik (31-
90 ay) izlem sliresince semptomlar1 olan dort
vakadan ti¢linlin yakinmalar1 tamamen geriledi.
Obliteratif bronsioliti olan vakanin ise "wheezing"
ataklarinin sikliginda ve siddetinde belirgin
azalma gozlendi. ten Berge ve arkadaslarinin!”
yaptig1 on yillik izlem ¢alismasinda, ¢ift arkus
aorta nedeniyle ameliyat edilen on vakanin
hepsinde cerrahi girisim sonrasinda yakin-
malarin tamamen geriledigi belirtilmektedir.

Sonug¢ olarak, solunum sikintisi, beslenme
problemi, tekrarlayan akciger enfeksiyonu ile
gelen, akciger grafisinde tipik basi bulgulari olan
vakalarda cift arkus aorta olasilig1 diistiniilmeli,
tani icin baryumlu 6sefagus grafisi, eko-
kardiyografi, anjiografi, MRI yapilmalidir. Cift
arkus aortali vakalarda erken tani, obliteratif
bronsiolit gibi komplikasyonlarin 6nlenmesi
acisindan olduk¢a 6nemlidir.
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