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OZET

Aort Koarktasyonlu Hastalarda Uzun Siireli izlem

Aort koarktasyonu, genis bir yas aralifinda ve degisken siddet derecelerinde teshis
edilebilen yaygin bir konjenital kardiyovaskiiler defekttir. Nativ aort koarktasyonunun
tedavisi 1944'te cerrahi uygulamasinin ardindan transkateter balon anjiyoplasti ve son
zamanlarda yaygin olarak kabul edilen stent implantasyondan sonra daha da gelismistir.
Bu ¢alismanin amaci, nativ aort koarktasyonlu pediatrik hastalarda uzun siireli izlemde
akut sonuglari, komplikasyon oranimni, tekrar girisimleri, sistemik hipertansiyon,
rekoarktasyon ve anevrizma olusumunu analiz etmekti. Cerrahi, balon ve stent ile tedavi
edilen 204 hastayr igeren retrospektif, tek merkezli, klinik bir gézlem calismasidir.
Subat 1989- Subat 2017 arasinda aort tedavisi yapilan hastalarmn Klinik,
ekokardiyografik, hemodinamik, anjiyografik verilerini ve uzun donem sonuglari
karsilastirildi. Ayrica gocukluk doneminde farkli yas gruplarinda cerrahi ve girisimsel
tedaviyi karsilagtiran uzun donem sonuglara odaklandik. Balon ve cerrahi gruplar
arasinda demografik veriler, islem sirasindaki yas, iligkili kardiyak anomaliler, islem
Oncesi-sonrasi transkoarktasyon gradiyent ve {ist-alt ekstremite sistolik kan basinci
acisindan istatistiksel fark yoktu. Girisim sirasindaki yas ve viicut agirligi stent
grubunda daha yiiksekti. Bu ¢alismadaki rekoarktasyon insidanst %Z24,5 (balon
anjiyoplasti ile %38,1 ve cerrahi ile %19,3) idi. Stent uygulanan hastalarda tekrar
miidahale gerekmedi. Balon anjiyoplasti grubunda rekoarktasyon orani cerrahi gruba
gore anlamli olarak yiiksek bulundu (p <0.001). Kaplan-Meier ile tahmin edilen
ortalama tekrar girisimsiz sag kalim cerrahide 23,7 yil, balon anjiyoplasti i¢in 11,3 yildu.
Erken girisim yas1 (<3 ay), hem balon anjiyoplasti hem de ameliyat i¢in takipte daha
yiksek rekoarktasyon orani ile iliskiliydi (p=0.023, p= 0,007). Girisim yasi
rekoarktasyon ve ge¢ sistemik hipertansiyon igin ortak risk faktoriiydii. Primer
miidahalesi 2 yas tizerinde yapilan hastalarda geg¢ sistemik arter basinci insidansi (%38)
daha yiiksekti (P = 0,005). Cerrahi hastalarin 351 (%25,9), balon anjiyoplasti
hastalarinin  12'si (%19) hipertansiyon nedeniyle antihipertansif ila¢ kullaniyordu.
Cerrahi grubunda %3, balon anjiyoplasti grubunda %@4,7 oraninda anevrizma
formasyonu goriildii. Burada incelenen tedavi yOntemleri arasinda persistan geg
sistemik arteriyel hipertansiyon ve anevrizma agisindan istatiksel olarak fark yoktu.
Anahtar Kelimeler: Aort koarktasyonu, balon anjiyoplasti, cerrahi, stent, cocuk, uzun

sureli izlem
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ABSTRACT

Long-Term Follow-Up of Patients with Coarctation of the Aorta

Aortic coarctation is a common congenital cardiovascular defect, which can be
diagnosed over a wide range of ages and with varying degrees of severity. The
treatment of native coarctation of aorta has evolved since surgery performed in 1944,
followed by transcatheter balloon angioplasty and recently, more widely adopted stent
implantation. The aim of this study was to analyze immediate results, rate of
complications, re-interventions, systemic hypertension, recoarctation and aneurysmal
formation during long-term follow up in pediatric patients with native aortic
coarctation. This is a retrospective, single-centre, clinical observational trial including
204 patients treated with surgery, balloon and stent. The clinical, echocardiographic,
hemodynamic, angiographic data and long-term results of patients who underwent
aortic repair between February 1989- February 2017 are compared. And also we
focused on long term results comparing of surgical and interventional therapy regarding
different age groups during childhood. There were no statistically significant
differences between the balloon and surgical groups in terms of demographic data, age
at the time of intervention, associated cardiac anomalies, pre-postoperative
transcoarctation gradient and upper-lower extremity systolic blood pressure. Age and
weight at the time of intervention was higher in the stent group. The incidence of
recoarctation in the present study was 24,5% (38.1% with balloon angioplasty and
19.3% with surgery). No repeat intervention was required in the patients who underwent
stent. The recoarctation rate was significantly higher in the balloon angioplasty group
compared to the surgical group. The estimated mean reintervention-free survival from
repair with Kaplan-Meier was 23.7 years in surgery and 11.3 years for balloon
angioplasty. Younger age (<3 months) at intervention was significantly associated with
a higher recoarctation rate at follow-up for both balloon angioplasty and surgery
(p=0.023, p= 0,007). The age at intervention was common risk factor for recoarction
and late systemic hypertension. The incidence of late systemic arterial pressure was
higher (%38) in patients who had primary intervention older than 2 years old (p=0,005).
35 (25.9%) of the surgical, 12 (19%) of the balloon angioplasty and 3 (%50) of stent
patients were taking antihypertensive medication for hypertension. Aneurysm formation
was 3% in the surgical group and 4.7% in the balloon angioplasty group. There was no
significantly differences in long-term systemic arterial hypertension persistence and
aneurysm between the treatment modalities studied here.

Key words: Aortic coarctation, balloon angioplasty, surgery, stent, children, long term
follow-up
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1. GIRIS ve AMAC

Aort koarktasyonu (AOK), c¢ogunlukla duktus arteriosusun (ligamentum
arteriosum) baglangi¢c bolgesine komsu arkus aortanin daha sik olarak sol subklavian
arter distalinde diskret veya uzun segment halinde daraldigi bir lezyondur. Nadiren
transvers ark ve abdominal aortta da koarktasyon goriilebilir. Goriilme sikligi her 1000
canlt dogumda 0.2-0.6 oranindadir. AOK tiim konjenital kalp hastalikli olgularin %5-
8’ini olusturmaktadir (1,2). Erkeklerde kizlara gore 1,27-1,74 kat daha fazla goriiliir (3).

Koarktasyonun patent duktus arteriyozus (PDA), bikiispit aort kapagi,
ventrikiiler septal defekt (VSD) ve mitral kapak anomalilerini igeren diger kalp
defektleri ile birlikteligi siktir. PDA birlikteligi olsun veya olmasin, diger major
kardiyak anomalilerin eslik etmedigi koarktasyon izole olarak adlandirilir. AOK ile
doganlarin yaklasik %82°si izole lezyondur. Hastalarin yaklasik %11'ine 6nemli VSD
eslik eder. Yaklasik %7'sinde ise baska 6nemli kardiyak anomaliler (kalbin sol tarafli
obstriiktif lezyonlari, biiyiik arter transpozisyonu, ¢ift ¢ikislt sag ventrikiil ve komplet

atriyoventrikiiler septal defekt gibi) ile birlikte goriiliir (4).

AOK’nun anatomisi, patofizyolojisi, klinigi, tedavi segenekleri ve sonuglari
arasinda onemli farklar vardir. Koarktasyonun patofizyolojisi, stenozun siddetine gore
degisir. Eslik eden kardiyak lezyonlarin varligindan da etkilenir. Koarktasyonun klinik
prezentasyonu yenidogan ve slit cocuklarinda kalp yetmezligi, daha biiyiik ¢cocukta veya
yetiskinde asemptomatik hipertansiyon ve/veya iifiirim olmak tizere degiskenlik
gostermektedir. Koarktasyon i¢in tedavi zamani hastaligin ortaya ¢ikis sekline baglidir.
Tedavi segenekleri arasinda cerrahi, perkiitan balon anjiyoplasti (BA) ve stent
bulunmaktadir. Cogu hastada uzun siireli prognoz; rezidiiel stenoz, arkus aorta
hipoplazisi, eslik eden kardiyak lezyonlar, istirahat ve / veya egzersiz

hipertansiyonundan etkilenir (5).

Her ne kadar cerrahi ve perkiitan teknikler yillar i¢cinde gelismis olsa da yasam
beklentisi genel popiilasyon ile karsilastirildiginda daha azdir. Koarktasyon onarimi
sonrasi ge¢ Oliimlerin ¢ogu rekoarktasyon, persistan hipertansiyon, koroner arter
hastaligi, kalp yetmezligi, inme ve ani 6lim gibi komplikasyonlardan kaynaklanir (6,7).
Uygun tedaviden sonra bile vaskiiler patolojik siirecin devam ettigi, bunun da geg

morbidite ve mortaliteden sorumlu olabilecegi diistiniilmektedir (8,9). Amerikan Kalp



Dernegi ve Avrupa Kardiyoloji Dernegi baslangi¢ tedavisinden sonra niiks olup standart
olmadigini, hastalik progresyonunu ve ge¢ komplikasyonlar: tespit etmek amaciyla

devamli izlem 6nermektedir (10,11).

AOK’lu ¢ocuklarda kardiyak ve vaskiiler patolojilerin arastirilmasi, patolojik
siirecin belirlenmesi, alinabilecek onlemler ve gelistirilecek tedavi secenekleri ile geg
komplikasyonlarin 6nlenebilmesi olduk¢a 6nemlidir. Tedavilerin uzun dénem sonuglari
ve sonuglar etkileyen degiskenleri daha iyi anlamak i¢in uzun yillar boyunca ¢ok
sayida hastanin takibi gerekmektedir. Bu c¢alismada AOK tanisiyla takip ettigimiz
hastalarin yasi, cinsiyeti, bagsvuru yasi, eslik eden hastalik ve kalp anomalileri, takip
stireleri, gecirmis olduklar1 operasyon ve hastaliklar, uygulanan tedaviler, tedavi yaslari
ve gelisen komplikasyonlar gibi klinik verileri retrospektif olarak degerlendirerek,
basar1 oranimizi belirlemek, etki eden faktorleri ortaya koymak, sonuclarimizi diger
caligmalarin sonuglariyla karsilastirarak daha etkin ve uygun tedavi yaklagimini

belirlemek amacglanmastir.



2. GENEL BILGILER

2.1. TANIM ve TARIHCE

Koarktasyon terimi Latince birbirine dogru c¢ekilmek, daralmak anlaminda
‘coarctere’ kelimesinden koken almaktadir. AOK cogunlukla duktus arteriyozusun
(ligamentum arteriosum) baslangi¢ bolgesine komsu arkus aortanin daha sik olarak sol
subklavian arter distalinde diskret veya uzun segment halinde daraldig: bir lezyondur
(1,2). Aort liimeni bu defektin en siddetli formunda atrezik olabilir ancak kesintili arkus
aortadan farkli olarak atrezinin iki segmenti arasinda luminal ve anatomik devamlilik
vardir. Genellikle diskret lezyon seklindedir, fakat uzun segmentte darlik, transvers
arkus aortanin tubuler hipoplazisi veya abdominal aortada darlik seklinde goriilebilir.
PDA eslik etsin veya etmesin, kompleks kardiyak anomalilerin bulunmadig

koarktasyon formuna primer veya izole koarktasyon adi verilir (4).

AOK, ilk defa 1750 yilinda tinlii Prusyali anatomist Johann Freidrich Meckel
tarafindan Berlin Kraliyet Bilimler Akademisi’nde, 18 yasindaki bir kadinin otopsisinde
aortasinin pulmoner arter ¢apinin yarisi kadar kiigiik ¢apta oldugunun goriilmesi {izerine
tanimlanmustir. Bazi kaynaklar ilk kez Morgagni tarafindan 1760 yilinda otopside
tanimlandigin1 6ne siirmektedir. Stiedele ise 1778 yilinda Viyana’da ilk kez kesintili
arkus aortayr betimlemistir. Daha sonra 1791 yilinda Craigie " Desault’s Journal de
Chirurgie " dergisinde AOK’nu daha ayrintili tanimlayarak, en ciddi seklinin kesintili
arkus aorta oldugunu belirtmistir (12). 1903 yilinda, Bonnett ise erigkin (postduktal) ve
infantil (preduktal) olarak iki sinifa ayirmistir (13).

Cerrahi tedaviyi gelistirmek igin tasarlanmis hayvan deneyleri ilk Blalock ve
Park tarafindan yapilmistir. Bu ameliyatta sol subklavian arteri asagiya aortaya
dondiirerek darlig1 baypas etmislerdir (14). Rezeksiyon ve ugtan uca anastomozu igeren
deneyler 1938'de Gross ve Hufnagel tarafindan baslatilmistir. 1945'te yayimnlanan
makalelerinde, dikis yontemi de dahil olmak {izere rezeksiyon ve ugtan uca anastomoz
teknigini tarif etmislerdir (15). 1944 yilinda Crafoord ve Nylin, rezeksiyon ve ug¢ uca
anastomoz teknigiyle AOK’nun ilk cerrahi tamirini ger¢eklestirmislerdir (16). Daha
sonraki cerrahi modifikasyonlardan prostetik yama aortoplasti yontemi 1957 yilinda

Vorsschulte ve subklavian flep aortoplasti yontemi 1966 yilinda Nahrwold tarafindan



yapilmigtir (17,18). 1960 yilinda Morris, Cooley, DeBakey ve Crawford allograft
teknigine alternatif olarak prostetik tiip graft teknigini kullanmislardir (19).

Infantlarda ilk basarili ameliyat Lynxwiler tarafindan u¢ uca anastomoz teknigi
kullanilarak 1951 yilinda (20) ve daha sonra Kirklin tarafindan 1952 yilinda
gerceklestirilmistir (21). Yenidoganlarda cerrahi tedavi, 1975 yilinda prostaglandinin
olumlu etkisinin belgelenmesinden sonra daha basarili olarak gergeklestirilmeye

baslanmustir (22).

2.2. PREVALANS ve ETIiYOLOJI

AOK, tiim konjenital kalp hastalikli olgularin %4-6'sin1 olusturan ve en sik
goriilen altinc1 konjenital lezyondur (23). 1969 ve 1974 yillar1 arasinda “New England
Bolgesel Infant Kardiyak Programi” (NERICP) AOK’nu, yasamin ilk yilinda kardiyak
kateterizasyon veya cerrahi gerektiren en yaygin dordiincii lezyon olarak belirlemistir.
Erkeklerde goriilme sikligi kizlardan fazladir ve erkek: kiz orami 1,27-1,74 arasinda
degismektedir (3).

AOK’nun kalitimi multifaktoriyeldir. Sporadik olgular daha sik goriilse de
genetik faktorler onemlidir. Koarktasyon gelisimindeki genetik etki Turner sendromu
olan hastalarda uzun siiredir bilinmektedir. Danimarkali hastalar1 i¢eren genis serilerde,
X kromozomunun yapisal anomalilerinde veya mozaisizmde koarktasyon siklig1 diisiik
olmasina ragmen, Turner sendromlu hastalarda 1/10 oraninda koarktasyon bulunmustur
(12). Yeni veriler koarktasyonun da dahil oldugu sol tarafli obstriiktif lezyonlarin
gelismesi icin genetik etkinin zannedilenden daha 6nemli oldugunu diisiindiirmektedir
(24,25). Bikispit aort kapagi, aortik kapak stenozu, koarktasyon ve hipoplastik sol kalp
hastalarinin  bazilarinda NOTCH1 mutasyonlarin  tespit edildigi  caligmalar
bulunmaktadir (26). AOK ayrica PHACE, DiGeorge, Noonan ve velokardiofasiyal

sendromlar gibi birka¢ sendromik fenotip ile de iliskilidir.

2.3. EMBRIYOLOJi

Embriyolojik gelisimindeki 3 ana farklilik arkus aortadaki anormalliklerini
aciklamaktadir. Bunlardan ilki arkus aorta damarlarinin anormal embriyogenezisi,
ikincisi duktus arteriozusun anormal gelisimi (duktal doku teorisi), ligiinciisii pulmoner

ve sistemik arteriyel yollar arasindaki akim degisiklikleridir (hemodinamik teori) (12).



Arkus aorta ve dallarmin embriyolojik gelisimi fetal hayatin dordiinci ila
sekizinci haftalar arasinda gelisir. Embriyolojik 3. arkus ana karotis arter olarak devam
eder. Sol 4. arkus torasik arkus aorta ve istmusu olusturur. Sag 4. arkus involiisyona
ugrar. Sag 6. arkus, aorta ve pulmoner arterlerin proksimalini olustururken, sol 6.
arkustan duktus arteriyozus meydana gelir. Torasik bolge koarktasyonlari sol 4. ve 6.
arkuslarm anomal gelisimi sonucunda olusur. Anormal arkus aorta gelisimi tam olarak
anlasilamamustir (27).

Koarktasyon genellikle duktus arteriozusun aort ile birlestigi yerde goriliir.
Duktal doku teorisi, kontraktil duktal diiz kas dokusunun periduktal bolgeye go¢ ederek
aortik liimende daralma yapmasi sonucu koarktasyon gelistigini 6ne siirer (28). Yapilan
calismalarda duktus arteriyozusta bulunan hiicre kompozisyonunun benzeri;
koarktasyonun obstriiktiif rafinda mikroskobik olarak gosterilmistir (29). Rezeke edilen
koarktasyon segmentinin histolojik incelemesinde duktal doku uzantisi duktus
arteriyozus ve komsu aort duvarina uzanan g¢evresel bant seklinde gosterilmistir. Bu
duktal bandin fibrozisi ve kontraksiyonu duktal kapanma déneminde aortada daralmaya
ve primer koarktasyona yol agacaktir (30). Duktal teori belirgin intrakardiyak defekti
olmayan hastalar i¢in uygun olsa da duktus arteriozusun aort ile birlestigi yerden uzak
bolgelerdeki koarktasyonun nedenini agiklayamamaktadir.

Hemodinamik teoriye gore; koarktasyon fetal arkus aorta boyunca kan akisinin
hacmini azaltan hemodinamik rahatsizliklar nedeniyle gelisir. Normalde fetiisteki
ventrikiiler debinin %10’unu aortik istmus alir ve normal istmus ¢ap1 ¢ikan aort ¢apinin
%70-80’1 kadardir (31). Sol ventrikiil ¢ikis yolunda kan hacmini azaltan intrakardiyak
lezyonlar fetusun istmusuna dogru olan kan akimini azaltarak koarktasyon gelismesine
yol agmaktadir. Bu teori, koarktasyonun VSD, sol ventrikiil ¢ikis yolunda darliga neden
olan patolojiler ve transvers arkus aortanin tiibiiler hipoplazisi ile iligkisini agiklamaya
yardimc1 olmaktadir (32). Hemodinamik teorinin ilging bir varyasyonu, Turner
sendromlu hastalarda koarktasyonun ortaya ¢ikmasini agiklamak icin onerilmistir. Buna
gore, fetal donemde olusan lenfatik tikaniklik boyunda kalinlagmaya neden olur. Ayrica
duktus torasikus genislemesine sebep olur ve fetusun ¢ikan aortasina bastirarak istmusta
akimin azalmasina, koarktasyon gelisimine neden olur (33). Aortik ark akiminda
azalmaya yol agan hemodinamik bozukluklarin dramatik olmasi1 gerekmez. Foramen
ovale limbusunun rolii inferior vena kava kanmi uygun oranda asendan aortaya

yonlendirmektedir. Foramen ovalenin prenatal daralmasi veya limbusunun uygun



olmayan agilanmas1 sol tarafli yapilarin degisik derecelerde hipoplazisine yol agabilir.
Bu durum Shone Sendromu (AOK, parasiit mitral kapak, supravalvar mitral ring ve
subaortik stenoz) olarak acgiklanmaktadir (34). Ancak akim teorisi, belirgin

intrakardiyak defekti olmayan hastalar i¢in ¢ok agiklayict degildir.

2.4, MORFOLOJI

AOK, arkus aortadaki degisik derecelerdeki hipoplazileri ve darlik alanlarini
icine alan bir spektrum olusturur. Spektrumun en u¢ kisminda kesintili aortik ark
mevcuttur. Daha hafif formu tiibiiler atrezi olarak adlandirilir. Tiibiiler hipoplazi, arkus
aortanin tim bolimlerinde tek tip darlik olmasi olarak tanimlanir. Siklikla diskret tip
darlik ile birliktedir, fakat izole de olabilir. En sik olarak istmus veya sol ana karotis
arter ile sol subklavian arter arasinda yer alir. Nadiren brakiosefalik arter ile sol ana
karotis arteri arasinda da bulunabilir. Diskret koarktasyon aortik liimen i¢inde raf

benzeri lokalize lezyon tarafindan olusturulur (12).

Aortik arkin liimeni i¢inde ayr1 bir obstriiktif rafin varligi, tiibiiler hipoplaziden
¢cok daha yaygindir. Edwards’a gore koarktasyonlari tanimlamadaki en Onemli
yaklasim; duktusun acik veya kapanmis olmasini, ek anomali olup olmamasini hesaba
katmaksizin, koarktasyonun yerini tarif etmektir (38). Duktus agiksa obstriiktif lezyon
preduktal, paraduktal ve postduktal olabilir. Diskret koarktasyon en sik aortik istmus,
duktus ve inen aortanin birlestigi yerde goriiliir. Duktus agik oldugunda genellikle
istmus hipoplaziktir, duktus bileskesine dogru incelir ve preduktal obstriiksiyon gelisir.
Eger obstriiktif lezyon diskret yapida ise aortik duvar katlantis1 ile olusur. Vakalarin
¢ogunda istmus liimenini tamamen ¢evreleyen duktal doku tarafindan olusturulur.
Duktal doku akim obstriiksiyonu olusturan en 6nemli faktordiir. Duktus kapandiginda
duktal doku fibréz bir zara doniisiir ve igne deligi kadar acgiklik birakir. Paraduktal
koarktasyon, aortada duktus agzinin tam karsisinda yer alir ve vakalarin 1/10’unda
goriiliir. Postduktal koarktasyon ise, duktusun distalindeki aort boliimiinde olusur ve bu
tip de siit ¢ocuklarinda 1/10 oraninda goriiliir. Siit ¢ocuklarinda duktus bagimlilig:
gerektiren en Onemli tiptir. Bazen de normal eriskinlerde postligamental olarak da

goriilebilir (12).



2.5. ESLIK EDEN LEZYONLAR

PDA, yenidoganlarin neredeyse %100'tinde ve preduktal tipte koarktasyonularin
ise hemen hepsinde PDA mevcuttur. Bu yiizden izole koarktasyonun bir pargasi olarak
kabul edilir ve ek anomali sayillmaz. Distal aortik arkin tiibiiler hipoplazisi de eslik eden
anomaliden ziyade koarktasyonun bir pargasi oldugu diisiiniilmektedir. Atrial septal
defekt kapanmayacak kadar biiyilk olmadik¢a ek anomali olarak kabul edilmez.
Anormal sag subklavian arter koarktasyon vakalarinin yaklasik %]1'inde goriiliir ve

koarktasyonun proksimal veya distalinde olabilir (35).

Bazi lezyonlar, fetal hayatta ventrikiiller veya biiylik arterler seviyesinde soldan
saga akim saglayarak aortik istmusa gelen kan akiminin azalmasina yol agarlar.
Koarktasyonun gelisiminin buna sekonder oldugu diisiiniilmektedir. Bu lezyonlardan en
sik goriileni VSD’tir. Koaktasyon ile birlikte VSD oldugunda, kalpte kesintili arkus
aortaya benzer durum olusur. Outlet septumda posterior deviyasyon veya subaortik
bolgede obstriiksiyona yol agan fibréz ¢ikinti siktir. Koarktasyon olusumuna yol agan
bu defekt genellikle perimembrandz bolgededir ve ek olarak postero-inferiorda aortik

kapag1 ortalayarak yer alir (12).

Ek anomalilerin varliginda koarktasyon gelisimi igin gereken ikinci mekanizma,
prenatal ve postnatal olarak sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu olusmasidir. Bu
kategoriye giren lezyonlar bikiispit aort kapagi, valviiller ve subvalviiler aort
darliklaridir. Mitral kapakta darlik olusturan, supravalviiler mitral raf dokusu, sol atriyal
halka gibi lezyonlar arkus aortaya giden kan akimini azaltirlar. Bu tip birka¢ lezyonun
birlikte olmasi ile patoloji hipoplastik sol kalp sendromuna benzer ve prognozu koétiidiir.
En iyi bilinen Shone kompleksi olarak adlandirilan parasiit mitral kapak, supramitral
halka, subaortik stenoz ve AOK birlikteligidir (12).

Bikiispit aort kapagi %85 oraninda AOK ile birlikte bulunur ve dogum sonrast
erken dénemde genellikle hemodinamik olarak énemsizdir (5). ilerleyen dénemde, aort
kapaginin malformasyonu kalsifik stenoz, regurjitasyon ve enfektif endokardite
yatkindir. Bikiispit kapak, aort duvarinda gii¢siizliige neden olur ve uzun donemde
dilatasyon olasilig1 yiiksektir. Bu nedenle uzun donem takiplerinde aort kdkiinde ve
cikan aortada diseksiyon olusabilir (12). AOK’na eslik eden diger intrakardiyak

anomaliler atriyoventrikiiler septal defekt, biiyiik arter transpozisyonu ile birlikte olan



veya olmayan trikiispit atrezisi, Taussing-Bing anomalisi, diizeltilmis biiylik arter

transpozisyonudur (5).

Ekstrakardiyak vaskiiler anomaliler koarktasyonlu bir¢ok hastada mevcuttur ve
bunlar brakiosefalik arter anatomisinde degisiklikler, kollateral arter dolasimi, Willus
poligonunda sakkuler “Berry” anevrizmasidir. Berry anevrizmalart %3-%5 oraninda
goriliir. Kollateral arteriyel dolagim inen aortaya perfiizyonu artirir. Cocukluk veya
ergenlik déoneminde gelisebilir, ancak bebeklik doneminde nadiren goriilir. Kollateral
dolasim sistemin anterior ve posterior kollateral olmak iizere sistemin iki bileseni
vardir. Posterior kollateral dolasim, genislemis interkostal arterlerden retrograd akim
yoluyla tiroservikal arterler ve inen aort arasinda gelisir. Dilate ve tortiyoz interkostal
arterlerin, posterior kaburgalarin alt yiizeylerinde erozyonuna bagli posteroanterior

akciger grafisinde ‘kostal ¢entiklenme’ goriilebilir (12).

2.6. IKINCIL PATOLOJIK ETKILER

AOK’nun sebep oldugu ikincil patolojiler lokal etkiler, miyokard tizerindeki

etkiler ve uzak etkiler olmak tizere ayrilir.

A. Lokal etkiler: Daha biiyilk c¢ocuklarda ve yetiskinlerde, koarktasyon
alaninda fibroz intimal kalinlasma olur. Bu kalinlasan tabaka konsantrik
kollojen tabakalari, degisik sathalardaki elastin ve diiz kas hiicrelerinden
olusur. Azalmis ve daginik elastik dokuda kistik medial nekroz gézlenir. Bu
intimal proliferasyon ve trombiis ile liimende tam veya tama yakin tikanma
olusur. Bu durumda tiim distal perfiizyon kollateral dolagima bagimli hale
gelir. Distal aortik duvarda post stenotik dilatasyon olusur ve duvar incelir.
Abdominal aortada azalmis kan akimindan dolayr bir miktar hipoplazik
olabilir. Hastalik tedavi edilmediginde, olusan bu bdlgesel degisiklikler
nedeniyle aort diseksiyonu siktir. Erken cerrahi tedavi ile aort duvarindaki

bu degisikliklerin azalip azalmadigi heniiz bilinmemektedir (12).

B. Miyokard iizerindeki etkiler: Sol ventrikiill artmis basing yiikiiniin
miyokard {izerinde etkisi olayin baslangi¢ hizina, ardyiikiin artis derecesine
ve sol ventrikiiliin kompansatuar mekanizmalara baglidir. Yenidoganlar
duktus kapaninca hizli bir sekilde dekompanse olurlar. Sol ventrikiil sistolik

ve diyastolik fonksiyonlar1 hizla bozulur ve konjestif kalp yetersizligi



geligir. Koroner arterleri besleyen diyastolik kan akimi azaldigi icin sol
ventrikiil duvar stresi artar ve subendokardiyumda iskemi gelisir. Bu durum
kardiyak ardytiikiin azalmasi ile sonuglanir ve metabolik asidozun devam
etmesi ile sol ventrikiil kasilmalar1 baskilanir. Siit ¢ocuklarinda ise, bu
miyokard yetersizligi sebebiyle olusan uyum mekanizmalari, sol ventrikiil
cikis  yolu direncini artirir ve sol ventrikiil hipertrofisi gelisir.

Subendokardiyal fibroelastozis ve iskemik kalp hastalig1 olusabilir (12).

C. Uzak Bolge Etkileri: Bu uzak komplikasyonlar; Willus poligonunda klasik
Berry veya sakkiiler anevrizmalari, viicudun iist yarisinda hipertansiyon ve

ikincil etkilerini igerir (12).

2.7. HEMODINAMI

AOK varliginda fetal hemodinamide nadiren bozukluk olur. Ciinkii intrauterin
donemde aortik istmusa ventrikiiler kanin yalnizca %10°u gecer. Dogum sonrasi
foramen ovale ve duktus arteriyozusun kapanmasi ile tiim kardiyak debi dar olan aortik
boliimden gectigi icin postnatal yasamda Onemli hemodinamik bozulma olur.
Koarktasyonun ciddiyetine ve ek kardiyak lezyonlarin varligina bagli olarak
hemodinamik degisiklikler hafif sistolik hipertansiyondan ciddi konjestif kalp
yetersizligi ve soka kadar degiskenlik gosterir (5). Darlik lokalize oldugunda
hemodinamik olarak 6nemli bir basing gradiyent olusmasi i¢in liimen kesit alani
%50'den daha fazla azalmalidir. Fakat uzun tiibiiler seklinde koarktasyonlarda daha az

daralma da hemodinamik olarak énemli olabilir (36).

AOK sol ventrikiil ¢ikisinda direnci arttirir. Bu nedenle sol ventrikiil ve ¢ikan
aortada ve dallarinda sistolik basing yiikselir. Darligin ciddiyetine, kardiyak debi ve
kollateral dolasimin genisligine bagli olarak istirahat halinde koarktasyon bolgesindeki
sistolik basing gradiyenti 60-70 mm Hg’ya kadar yiikselebilir. Bir¢ok hastada sistol ve
diyastol boyunca ¢ikan aorttan inen aorta uzanan bir basing gradiyenti vardir. Sol
ventrikiil degisik kompansatuar mekanizmalar kullanarak ¢ikis direncine cevabi arttirir.
En Onemli mekanizma sol ventrikiilde miyokard hipertrofisidir (5). Miyokardiyal
hipertrofi, miyokardiyal duvar baskis1 ve ventrikiiler ardyiikii normale getirmeye ve
normal sistolik ventrikiil fonksiyonunun idame edilmesine yardim eder (37). izole

koarktasyonda, sol ventrikiil diyastol sonu hacmi normaldir ve sistol sonu hacmi



azalabilir. AOK’lu ¢ocuklarin ¢ogunda sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu normal veya

artmistir (5).

Eger koarktasyon ciddi veya hizli gelismisse, yenidoganda duktusun
kapanmasiyla sol ventrikiil sistolik disfonksiyonu ve ardindan konjestif kalp yetmezligi
gelisir. Hemodinamik sonuglar i¢cinde azalmis atim hacmi, artmis sol ventrikiil diyastol
sonu basinci, artmis sol atriyum basinci, pulmoner vendz konjesyon ve pulmoner arter
hipertansiyonu sayilabilir. Eger kardiyak debi 6énemli miktarda azalmigsa miyokardiyal
perfiizyon azalir ve asidoz gelisimi ile miyokard kasilmalar1 baskilanir. Bu durum daha
cok yasamin ilk aylarinda goriiliir. Sempatik sinir sistemi aktivasyonu (kalp hizi ve
miyokard kasilmalarmin arttirillmasi) ve Frank Starling mekanizmasi (sol ventrikiil
diyastol sonu hacminin artist ve normal atig hacminin idamesi) gibi kompansatuar
mekanizmalar olusur. Bununla birlikte, immatiir miyokard bu kompansatuar cevaplari
uygun sekilde kullanmakta nispeten etkisizdir. Yenidogan miyokardinin sempatik
reseptor yogunlugu azdir. Eriskin miyokard ile karsilatildiginda, sol ventrikiil
miyokardimin kompliyansi kotiidiir ve Frank- Starling mekanizmasi ile ventrikiiler atim
hacmi yeterli dlgiide arttirllamaz. Sonug olarak, yenidogandaki ciddi koarktasyonda
duktus kapaninca hizla sol ventrikiil basing yiiklenmesi ve zamandan bagimsiz olarak
miyokardiyal hipertrofi gelisir. Erken siit cocuklugu déneminde de sistolik disfonksiyon

ve kalp yetersizligi gelisir.

AOK, sol wventrikiil diyastolik disfonksiyonuna da neden olabilir.
Ekokardiyografik ¢aligmalarda, sol ventrikiil erken diyastolik gevseme hizinin azaldig,
diyastolik dolusun bozuldugu kaydedilmistir (39). Diyastolik disfonksiyonun nedenleri,
sol ventrikiil kompliyansindaki azalma, miyokardiyal hipertrofi, fibrozis ve bazi
hastalarda inotropik artistir. En 6nemli fonksiyonel olay, dolus hacmini belirleyen

diyastol sonu basing artisidir (5).

Koarktasyona eslik eden kardiyovaskiiler lezyonlarin varliginda hemodinamik
degisiklikler olusur. Valviiler veya subvalviiler aort darligi, sol ventrikiil sistolik basinci
ve ard yiikii artiracaktir. Genis VSD, PDA, mitral darlik gibi patolojilerde ise sol
ventrikiil diyastol sonu hacmi ve 6n yiikii artacaktir. Sol ventrikiiliin kompliyansinin
azalmasi diyastol sonu basincinin artmasina yol agar. Sonrasinda sol atriyum basincinda
artis, pulmoner vendz ve arteriyel hipertansiyon gelisir. Bu nedenle kalp yetersizligi ve

pulmoner arter hipertansiyon, sol ventrikiill ©on yik, ard yik ve diastolik
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fonksiyonlarindaki rahatsizliklarin bir sonucu olarak aort darligi ve/veya VSD’i olan

cocuklarda daha yaygindir (5).

AOK olan hastalarda vaskiiler fizyolojide de anormallik gelisir. Sistolik arteriyel
hipertansiyon aortta daralma ile ortaya ¢ikar fakat ayni zamanda vaskiiler reaktivite,
arteriyel duvar kompliyanst ve baroreseptér yanitindaki degisiklikleri yansitir.
Koarktasyon onarimi sonrasi hastalar iizerinde yapilan ¢alismalar, anormal arteriyel
vaskiiler fonksiyonlar1 ve kalic1 hipertansiyonu olan bazi hastalarda baroreseptor

refleksinin yeniden ayarlandigini gostermistir (40).

2.8. KLINIK BULGULAR ve FIiZiK INCELEME

AOK, genellikle ii¢ sekilde ortaya cikar. Yenidogan ve siit ¢ocuklarinda kalp
yetersizligi, ¢ocuklarda tfiirim, ¢ocuk ve adolesanlarda hipertansiyon en sik basvuru
nedenidir. Yenidogan doneminde ortaya c¢ikan koarktasyonda, genellikle duktus
arteriyozus kapandiktan sonra kalp yetersizligi ve sok gelisir. Bu ¢ocuklarin biiytlik
boliimiine VSD ve aort stenozu gibi 6nemli kardiyak lezyonlar eslik eder. Ciddi AOK
olan ve genis VSD olan yenidoganda yasamin 8 ila 10 giin civarinda akut kalp
yetersizligi, sok ve asidoz gelisir. Tedavi edilmeyen vakalarda ¢oklu organ yetmezligi,

ozellikle bobrek yetmezligi ve/veya nekrotizan enterokolit gozlenir (5).

AOK c¢ocuk ve adolesanlarda {iifiirlim ve sistolik hipertansiyon ile bulgu
verebilir. Fizik muayene bulgularinin silik veya hastalarin asemptomatik olmasi
sebebiyle gec tani alabilirler. Egzersiz intoleransi, ayaklarda giigsiizliik, kladikasyo veya
bas agris1 gibi sikayetlere rastlanabilir. Kolombiya Universitesi’nde 1 yas iistii
cocuklarda (tan1 yaginin ortalama 10 yas oldugu) yapilan bir aragtirmada, en sik basvuru

nedeninin hipertansiyon veya tifliriim oldugu goriilmiistiir (41).

2.8.1. Yenidogan ve Siit Cocuklari

Siit cocuklarimin ¢ogu degisik derecelerdeki kalp yetersizligi bulgular ile
bagvururlar. Kalp yetmezligi bulgular1 genellikle yasamin ilk 3 ayinda ortaya ¢ikar.
Fakat bircok hastada aorttaki darligin derecesine goére yasamun ilk haftasinda da
gelisebilir. Kalp yetmezligi olan bir bebek, solunum sikintisinda soluk, irritabl olabilir.
Tasikardi, dispne, terleme, hepatomegali gibi kalp yetmezligi bulgular1 gelisir. Eger

duktustan sag-sol sant mevcutsa diferansiyel siyanoz (alt ekstremiteler siyanotik, tist
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ekstremiteler normal) gozlenebilir. Duktusa bagimli sistemik dolasim olmas1 halinde
aniden kalp yetmezligi ve sok tablosu gelisebilir. Bu iki sekilde olur; duktusun
kapanmasi veya pulmoner damar direncinin aniden diismesi ile duktus yoluyla sistemik
dolasima yeterli kan gonderilemez. Metabolik asidoz, buna baglhi miyokard
kasilmasinda ve kardiyak debide azalma, sok, renal yetersizlik, nekrotizan enterokolit
olusur. Genis VSD ve AOK olan hastalarda yasamin 8-12. giinlerinde akut kalp
yetersizligi, ciddi asidoz ve sok gelisir (5,12).

Yasamin ilk giinlerinde femoral nabizlarin alinmasi koarktasyonu dislamaz.
Ciinkli duktus acik oldugu siirece alt ekstremite dolasimi devam eder. Koarktasyon
varliginda, bazi klinik durumlarda, iist ve alt ekstremiteler arasinda nabiz ve basing farki

saptanmayabilir (5).

1- Koarktasyon bolgesinde basin¢ farkimn az oldugu durumlar: Kalp
yetersizligi ve kardiyak debide azalma meydana geldiginde; yenidoganda genis PDA
varliginda koarktasyon bolgesinde belirgin gradiyent alinamaz. Genis VSD ve PDA
varsa sagdan sola sant ile akim1 idame ettirilen inen aortta kan iyi oksijenize ve pulsatil

olabilir.

2- Subklavian arter anatomisinde degisiklik oldugu durumlar: Vakalarin
%3-4’tinde sag subklavian arter anormal olarak koarktasyon distalinden g¢ikar. Bu
hastalarda sag kol ve bacakta arteriyel nabiz aymdir, yalmzca sol koldaki nabiz
farklidir. Bazi1 hastalarda da sol subklavian arter koarktasyon komsulugundan koken alir
ve damar agz1 dar olabilir. Bu hastalarda sag kolda sigrayici 1abiz ve yiiksek arteriyel
basing saptanabilir.

Bu durumlar disinda, femoral nabizlarin alinamamasi veya zayif alinmasi ile
ekstremiteler arasinda kan basinct farkinin olmasi AOK i¢in patognomoniktir.
Semptomlar ortaya ¢iktiginda femoral nabizlar zayiftir veya alinmaz. Ust ve alt

ekstremiteler arasinda 20 mm Hg’dan fazla basing fark: saptanir.

Oskiiltasyonda, kalp yetmezligi durumunda galo ritmi belirgindir, kardiyak debi
azaldig1 i¢in belirgin tifiiriim duyulmayabilir. Sol sternal kenar boyunca ve sirtta sistolik
ifiirim duyulur. Koarktasyon ciddiyse iifiirim uzundur ve diyastole uzanir. Ek
intrakardiyak lezyonlar varsa ¢esitli tfiirimler duyulabilir. Bikiispit aort kapagi
varliginda iist sternal kenarda sistolik ejeksiyon ifiiriimii, VSD ve mitral yetersizlikte

pansistolik veya midsistolik ifiiriim, mitral stenozda apekste middiyastolik, darlik
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ciddiyse ge¢ diyastolik {ifiiriim mevcuttur. Suprasternal ¢entikte tril olabilir. Pulmoner

hipertansiyon eslik ediyorsa S2 serttir (5,12).

2.8.2. Biiyiik Cocuk ve Erigkinler

Duktus kapandiginda semptom olusturacak kadar darligi olmayan veya erken
kollateral dolasim gelisen hastalarda, darlik semptom verecek diizeye ulasincaya kadar
yenidogan ve siit cocugu doneminde siklikla tan1 almazlar. Eslik eden 6nemli kardiyak
anomali yoksa cogunlukla asemptomatiklerdir. Genellikle Tfiirim duyuldugunda,
femoral nabizlar zayif alindiginda veya aciklanamayan sistemik hipertansiyon
varhiginda tani alirlar. Bas agrisi, burun kanamasi, egzersiz ile baldir agrisi siklikla
yasanir. Bazen hastalar subaraknoid kanama veya hipertansif retinopati gibi son evre

sistemik hipertansif hastaliklarla basvururlar (12).

Tawes ve ark. yaptiklar1 bir c¢aligmada, kardiyak anomalilerin eslik ettigi
AOK’lu c¢ocuklarda 3 yasina kadar kalp yetersizligi bulgularinin ortaya c¢iktig
saptanmigtir (36). Patel ve ark. 1-14 yas arast AOK’lu ¢ocuklarda yaptigi bir diger
caligmada, 65 hastanin 7’sinde (%11) kalp yetmezligine rastlanmistir (42). Berry
anevrizma riiptiiriine bagl subaraknoid kanama nadiren goriilse de 7 yas altinda ¢ok

enderdir (43).

Femoral nabizlar kol nabizlan ile karsilastirildiginda gecikmis ve azalmistir.
Femoral nabiz gecikmesinde koarktasyonu dislamak i¢in mutlaka dort ekstremite
tansiyonu Ol¢iilmelidir. Apikal vurunun yer degistirmesi, prekordiyumda atim goriilmesi
gibi sol ventrikiil hipertrofisi bulgular1 izlenebilir. Oskiiltasyonda, iflirliim en iyi sol
infraklavikiiler cukurda ve sol skapula arkasinda duyulur. Kollateral dolagim varliginda,

daha ¢ok geg sistolde pik yapip, erken diyastole uzanan devamli tifiiriim duyulur (12).

2.9. TANI YONTEMLERI

2.9.1. Direkt Grafi

Konjestif kalp yetmezligi ile bagvuran siit ¢ocuklarinin telekardiyografi veya
posteroanterior akciger grafisindeki bulgular spesifik degildir. Orta veya ciddi derece
kalp yetmezliginde kardiyomegali ve pulmoner vaskiiler golgelenme artigi goriiliir.

Pulmoner vaskiiler konjesyon, sol ventrikiil yetersizligi, mitral stenoz ile birlikte
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pulmoner venoz hipertansiyon veya ciddi soldan saga santa bagh artmis pulmoner kan
akimi ile iligkili olabilir. Biiyiikk c¢ocuklarda genellikle kalp normal veya hafifge
artmistir. Kostal ¢entiklenme, kollateral dolasim heniiz gelismedigi i¢in genellikle dort
yasindan sonra goriiliir. En 1yi, dilate ve tortiyoz interkostal arterlerin kaburgay: gectigi
dordiincii ila sekizinci kaburgalarin posterior alt yiizeylerinde goriiliir. Klasik olarak her

iki tarafta da ¢entiklenme mevcuttur. Sol subklavian arter koarktasyonun distalinden
cikiyorsa tek tarafli gentiklenme goriiliir. Bazi hastalarda pre ve poststenotik dilatasyona

bagl olarak cift konturlu aortik yap1 goriilebilir. Aortanin sol kenarinda 3 bulgusunun
iist yarist genislemis sol subklavian artere, alt yarisi da post stenotik aort dilatasyonuna
baglidir. Baryumlu 6zofagus grafisinde diskret koarktasyonda ise, ters 3 veya E isareti

olarak adlandirilir (5,12).

2.9.2. Elektrokardiyografi

Hayatin erken doneminde tani alan hastalarda EKG’de QRS aksi normaldir. Sag
ventrikiil hipertrofisi veya sag dal blogu goriilebilir. Sol ventrikiil hipertrofisi olan
yenidoganlarda, aort kapaginda darlik veya primer miyokardiyal hastalik durumunda ST
segmentinde “strain” paterni ve T dalga depresyonu goriilebilir. Biiyiikk cocuk ve
adelosanlarda sol ventrikiiliin uzun siire basing yiikiine maruz kalmasina bagl olarak sol
ventrikiil hipertrofisi ve sol atrium dilatasyonu goriilebilir. EKG’de koarktasyona eslik
eden lezyonlara ait bulgular goriilebilir. Sol ventrikiil hipertrofisi ile birlikte “strain”
paterni, valvar veya subvalvar aort stenozunun gostergesi olabilir. Sag ventrikiil
hipertrofisinin siit ¢cocugu doneminde devam etmesi, 6zellikle de VSD veya mitral

kapak darlig1 gibi eslik eden lezyonlar varliginda pulmoner hipertansiyonu diistindiiriir

(5).

2.9.3. Ekokardiyografi

2 boyutlu ekokardiyografi (EKO) ve Doppler, koarktasyonun anatomisini ve
fizyolojisini degerlendirmede gilivenilir ve girisimsel olmayan tani yontemidir. Siit
cocuklarinda koarktasyonun yiiksek kaliteli ultrason goriintiilerinin elde edilebilmesine
ragmen adolesan ve erigskinde goriintii kalitesi bozuldugu i¢in tan1 zorlasir. Suprasternal
uzun eksende bolgesel darlik seklindeki tipik koarktasyon goriintiisii alinir. Ciddi
koarktasyonda, istmus hipoplazisi, poststenotik dilatasyon, inen aortada sistolik akim

azalmast gibi eslik edebilecek bulgulara bakilmalidir. Renkli Doppler inceleme,
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ozellikle iki boyutlu gorintilerin iyi olmadigi durumlarda koarktasyonun yerini
belirlemede kullanilir (5).

Doppler EKO, koarktasyonun hemodinamik ciddiyetini degerlendirir.
Suprasternal alandan Doppler ile darlik bolgesinde yliksek akim hizi saptanir. Zirve
akim hizi ve diyastolik akim hizimin yarilanma siiresi hesaplanir. Aortta darlik
bolgesinin iizerinde oOlgiilen pik basing gradiyenti, Bernoulli esitligi kullanilarak jet
zirve akim hizindan hesaplanabilir. Koarktasyon bdlgesinde antegrad akim uzar ve akim
diyastolde devam eder, diyastolik kuyruk olarak adlandirilir. Sol ventrikiilde anlamli
darlik yaratan lezyon varsa gradiyent hesaplamak i¢in koarktasyon alaninin

proksimalindeki akim hizi da gereklidir (5).

EKO ile mitral ve aort kapaklar eslik eden lezyonlar agisindan degerlendirilir.
M-mode kullanilarak, sol ventrikiil kiitlesi olgiiliir ve kisalma fraksiyonu hesaplanir.
Ciddi koarktasyonda diisiik kardiyak debi nedeniyle eslik eden obstriiktif lezyonlarin
gradiyenti normalden az bulunabilir (12).

Koarktasyonun fetal donemde yapilan EKO ile tanis1 zordur. Belli bir 6zellik
kombinasyonu aortik arkin anormalliklerini kuvvetli bir sekilde diisiindiirse de 6zellikle
gec gebelikte 6nemli oranda yanlis pozitif tan1 vardir. Siddetli koarktasyon, sag kalp ile
karsilastirildiginda sol kalbin bilesenlerinin goreli hipoplazisi ile iligkilidir ve bu
hamileligin erken doneminde goriiliir, ancak bu ayn1 zamanda gebelikte normal fetusun

bir 6zelligi olabilir (12).

2.9.4. Manyetik Rezonans Goriintiileme ve Bilgisayarh Tomografi

Manyetik Rezonans Goriintiilleme (MRG) en son gelistirilen faz akim hizh
haritalama ile birlikte, koarktasyon i¢in morfolojik ve fizyolojik bilgileri igeren bir tani
yontemi olarak kullanilabilir. Ameliyat sonras1 koarktasyon tamirini degerlendirmek
acisindan milkemmel bir aragtir. Sadece birincil patoloji ve kollateral akimi
degerlendirmek disinda ikincil patolojiler 6rnegin; aortik kok genislemesi, bikiispit
kapak varliginda kapak yetersizligi ve darligi, sol ventrikiil kiitlesi ve fonksiyonu
hakkinda bilgi verir. Koarktasyon ic¢in tedavi segeneklerini belirlemede,
komplikasyonlari, aortik gradiyenti ve rekoarktasyonu degerlendirmede yardimcidir.
Onceden koarktasyon tamiri yapilmis hastalarda, kol ve bacak arasindai kan basinci

farki ile restenoza karar verilemedigi durumlarda restenozun hemodinamik olarak
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anlamini belirleyebilir. Sedasyon veya anestezi ihtiyaci nedeniyle kiigiik ¢ocuklarda
siirli kalmaktadir (12).

Bilgisayarli Tomografi (BT) de koarktasyon ve arkus aorta anomalisi olan
hastalarda miikemmel anatomik tan1 saglayabilir. MRG’ye gore daha hizli sonug
saglamasina ragmen iyonize radrasyona maruz birakmasi sebebiyle c¢ok tercih

edilmemektedir (5).

2.9.5. Kardiyak Kateterizasyon ve Anjiyografi

Kardiyak kateterizasyon hem tamisal hem de terapotik amagh
kullanilabilmektedir. Noninvazif degerlendirme var olan lezyonlar1 net bir sekilde
gosterdiginde tanisal kardiyak kateterizasyon gerekmez. Koarktasyonun dogasi ve
siddeti ya da muhtemel intrakardiyak lezyonlar hakkinda 6nemli klinik sorular varsa

tanisal kardiyak kateterizasyon gerekebilir.

Sistolik basing gradiyentinin derecesi ve koarktasyonun hemodinamik siddeti
hakkinda fikir verir. Koarktasyon cikan aortta stenozun Oncesinde sistolik basing ve
nabiz basincinda artisa, inen aort stenozun otesinde sistolik basing ve nabiz basincinda
azalmaya sebep olur. Izole koarktasyonu ve normal kardiyak debisi olan bir ¢ocukta
sistolik gradiyentin <20 mm Hg olmasi genellikle hafif bir koarktasyonun varligina
isaret eder. Bununla birlikte, tek basina basing gradiyenti bir koarktasyonun
hemodinamik 6nemini g6z ardi edebilir. Basing gradiyenti sol ventrikiiler disfonksiyon
ve diisiik kardiyak debi, biiyiik bir PDA, ardisik birden fazla sol tarafli obstriktif
lezyonlarla ya da ¢ikan aortu dekomprese eden iyi gelismis bir kollateral dolagimla
azalabilir. Bu sebeple O0lgiilen koarktasyon gradiyentinin 6nemi hastanin genel
anatomisi ve hemodinamik stabilitesi goz Oniine alinarak incelenmelidir. Anjiyografi
koarktasyonu ve arkus aorta anatomisini degerlendirmekte altin standart olmaya devam
etmektedir (5).

2.10.TEDAVI

Tedavi edilmeyen hastalarin prognozu koétiidiir. 1970 calismasinda Camphell,
465 hastadan elde ettigi klinik kayitlart ve postmortem verileri rapor etmistir (44).
Sadece yasamin ilk yili hayatta kalan hastalar1 degerlendirilmis, bu nedenle kritik

koarktasyon ve konjestif kalp yetmezligi olan bebekler ¢alismaya dahil edilmemistir.
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Bu c¢aligmada, tedavi edilmemis AOK’nda ortalama yasamin 34 yil oldugu, hastalarin
%75 nin 46 yasina kadar 6ldiigii bulunmustur. En sik 6liim nedenleri; konjestif kalp
yetersizligi (%26), aort riiptiirii (%21), bakteriyel endokardit (%18) ve intrakraniyal
kanamadir (%12). Tedavi edilmediginde boyle kotii bir prognoza sahip oldugu goz
ontine alindiginda, neredeyse AOK olan tiim hastalarda miidahalenin gerektigi agiktir.

Koarktasyon i¢in tedavi zamani hastaligin ortaya ¢ikis sekline baglidir (5).

Cocuklarda ve yetiskinlerde miidahale i¢in en yaygin kabul edilen endikasyon,
ist ve alt ekstremite sistolik kan basinci farkinin 20 mm Hg’den fazla oldugu sistemik
arteriyel hipertansiyonun varligidir. Daha hafif obstriiksiyonlar sol ventrikiil diastolik
basincin azalmasiyla, diyastolik basing ve uzun vadede sol ventrikiil fonksiyonunun
korunmasiyla girisimden fayda saglayabilir. Ozellikle istirahatte hipertansiyon,
egzersize anormal kan basinci cevabi, progresif sol ventrikiil hipertrofisi, kompleks kalp

hastalig1 olan olgularinda faydalidir (45).

2.10.1.Yenidogan ve Siit Cocuklarinda Tedavi

Yenidogan ve siit ¢ocuklugu doéneminde kalp yetersizligi semptomlar: ile
bagvuran hastalarin acil tedavisi edilmesi gerekir. Medikal tedavinin amaci 6ncelikle
inotrop destegi ve diiiretik tedavisi ile hastay1 stabilize etmektir (5). Prostoglandin E1
(PGE1) tedavisinin 1980 yillarda kullanilmaya baslanmasi ile koarktasyonun tedavisi
dramatik olarak degismistir. PGE1 tedavisi ile duktus ac¢ikligi saglanir ve inen aorta
giden kan akisini arttirir. Baslangi¢ olarak 0,05-0,1 mcg/kg/dk dozunda baglanir ve 0.4
mcg/kg/dk dozuna kadar arttirilabilir. Yapilan ¢alismalarda diisiik dozlarda da esit
tedavi sagladig1 ve daha az apneye neden oldugu gosterilmistir. Nadiren 5 haftaliktan
biiyiik cocuklarda da etkili oldugu bildirilse de tedavi duktusu kapali olan biiyiik
yenidoganlarda daha az etkilidir. Yenidoganlar i¢in koarktasyon tedavisi tan1 zamanina
baghdir. Eger antenatal olarak tani1 konulmussa veya ciddi siiphe varliginda bebek dogar
dogmaz PGEI baglanabilir. Hastanin femoral nabizlari zayif alintyor veya alinamiyorsa,
tedavi amaciyla baska bir merkeze gonderilecekse transport sirasinda akut duktus

kapanmasi dliimciil olabileceginden hemen PGEI1 baglanmalidir (12).

Yenidogan doneminde soka giren bir hastada, eger alt ekstremite nabizlari
almamiyorsa, normal resiisitasyon uygulamanin yamsira PGEl tedavisi de

baglanmalidir. Pozitif basingli ventilasyon sistemik oksijen ihtiyacin1 azaltir.
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Ventilasyon sirasinda pulmoner damar direncini artiran manevralar ile pulmoner-
sistemik akim orani azaltilir. Boylece duktustan sagdan sola sant artar, alt ekstremitede
satiirasyon diiserken perflizyon diizelir. Hastalarin ¢oklu organ yetersizligine gidisini
engellemek i¢in solutulan oksijen miktarin1 azaltmak, parsiyel karbondioksit basincini
normal sinirlarda tutmak, sivi ve inotrop inflizyonlarin1 uygun sekilde vermek gibi

tedaviler uygulanir (12).

Duktus bagimli dolasimlar1 olan bebeklerin gogunlugu medikal olarak stabilize
edilebilir. Bununla birlikte bu bebekler, semptomlar basladiktan sonra 1-2 giin i¢inde
aortik tikamikliklarnin giderilmesine ihtiyag duyacaktir. Izole koarktasyona sahip
minimal semptomatik bebekler bir siireligine tibbi tedaviyle izlenebilir. Gliniimiizde
diisiik dogum agirhigina sahip bebekler bile (>2 kg), disiik mortalite ile ameliyat
edilebilmektedir. Fakat bu bebeklerde rekoarktasyon riski yiiksektir. Bununla birlikte,
uygulanacak prosediir ve eslik eden kardiyak anomalilerin, koarktasyonun rezeksiyonu
ile ayn1 zamanda m1 yoksa ikinci bir prosediirde mi ele alinmasi gerektigi hakkinda

devam eden tartismalar vardir (12).

Eslik eden oOnemli kardiyak lezyonlar1 olan kompleks koarktasyonlu siit
cocuklarinda cerrahi riski yiiksektir. Buna ragmen tibbi tedavi ile stabilizasyon sonrasi
erken cerrahi tedavi gereklidir. Bu yenidoganlarda cerrahi mortalite orani en yiiksektir
ve %2 ile %10 aras1 degisir (46-49). Her zaman koarktasyon onarimi sirasinda kardiyak
onarim (ya da pulmoner arter bantlanmasi) ihtiyaci olmayabilir. Bazi durumlarda
yalnizca koarktasyon tamiri yeterlidir ve eslik eden kardiyak lezyonda patofizyolojik
diizelme saglar. Ornegin; koarktasyon tamiri sonrasinda VSD’den sol-sag sant azalir ve
konjestif kalp yetersizligi diizelir. Takipte kardiyak cerrahi zamanina kadar VSD cap1
kendiliginden kiiciilebilir. Yenidogan déneminde koarktasyon tamiri sonrasinda, orta
dereceli aort veya mitral kapak hipoplazileri de diizelebilir (50). Genis VSD’lerde veya
VSD’li biiyiik arter transpozisyonu, ¢ift ¢ikish sag ventrikiil gibi kompleks durumlarda
siit cocuklugu doneminde koarktasyon tamiri ile birlikte pulmoner arter band1 yapmak
tercih edilebilir. Ancak birgok merkezde, yenidogan veya siit ¢cocuklugu doneminde
sternotomi ile koarktasyon ve kardiyak patolojinin tek agamali tamiri basarili ve giivenli

bir sekilde yapilmaktadir (51,52).
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2.10.2.Cocukluk Doneminde Tedavi

AOK c¢ocukluk doneminde en sik olarak, iist ekstremitede hipertansiyon veya
iifiirim sebebiyle tan1 alir. Ust ekstremitede ciddi hipertansiyonu olmayan
asemptomatik cocuklarda, koarktasyon tamirinin 1-3 yasta yapilmasi onerilir. Elektif
koarktasyon tamir zamaninin karar1 bir¢cok nedene dayanir. Bir yasin altinda
koarktasyon tamiri yapilan ¢ocuklarda, koarktasyonun tekrarlama riski yiiksektir (46-
48,53). Fakat rezidiiel stenoz yoklugunda bile eger koarktasyon tamiri ge¢ cocukluk
veya adolesan donemine kadar ertelenirse persistan hipertansiyon ve aterosklerotik
kardiyovaskiiler hastalik riski artar (54). AOK’nda operasyon yasi, ge¢ hipertansiyon
sikligt ile iligkilidir. 234 hasta ile yapilan uzun siireli bir aragtirmada, 1-5 yas arasi
koarktasyon tamiri yapilan hastalarda rezidiiel hipertansiyon prevalansi %6, daha biiyiik
yastaki hastalarda ise %30-50 bulunmustur (55). Bir baska c¢ok degiskenli analizin
kullanilarak yapildig1 retrospektif bir c¢aligmada, operasyon yasinin mortalite,
hipertansiyon, restenoz iizerine etkisi arastirtlmistir. Bu caligmaya gore elektif
koarktasyon tamiri i¢in en uygun zamanin yaklasik 1,5 yas oldugu sonucuna varilmistir
(53). Ge¢ c¢ocukluk doneminde ameliyat edilen hastalarin ileriki yasamlarinda
kardiyovaskiiler nedenlerle o©liim riski yiliksektir. En sik kardiyovaskiiler olim
nedenleri; koroner arter hastalifi, ani kardiyak Oliim, inme ve aort anevrizma
riiptliriidiir. Mortalite, ge¢ koarktasyon tamiri ve takipte yiliksek kan basinci saptanmasi
ile dogrudan iliskilidir. Rezidiiel hipertansiyon ve erken aterosklerotik kardiyovaskiiler
hastalik riski arttigindan, koarktasyon tamiri ge¢ cocukluk ve adodlesan yasa

geciktirilmemelidir (12).

2.10.3.Cerrahi Tedavi

AOK tamiri i¢in birgok cerrahi teknik kullanilmistir. Her teknigin avantajlar1 ve
dezavantajlart mevcuttur. Cerrahi koarktasyon tamiri tiim tekniklerde genellikle sol
lateral torakotomi insizyonu ile yapilir. Eger gerekliyse, eslik eden intrakardiyak
lezyonun da cerrahi tedavisi yapilacaksa sternotomi uygulanir. Kullanilan cerrahi
teknikten bagimsiz olarak, diskret koarktasyona sahip g¢ocuklarin ¢ogunda, onarimdan
hemen sonra 10 ila 15 mm Hg arasinda bir rezidiiel istirahat sistolik basing gradiyenti
olabilmektedir (5).
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Koarktasyon tamirinin cerrahi mortalitesi yasa ve eslik eden lezyonlara gore
degismektedir. Siit cocugu ve biiyilik ¢ocuklarda izole koarktasyon tamirinin mortalitesi
hemen hemen hemen %0 iken genis VSD eslik ediyorsa %2-10’a yiikselir. Eslik eden
kompleks kardiyak lezyonlarin varliginda mortalite daha da yiiksektir (56-58). Cerrahi
morbidite, postoperatif paradoksal hipertansiyon, spinal kord iskemi ve paralizisi,
rekiirren larengeal ve frenik sinir hasari, silotoraks, kanama ve enfeksiyon gibi
durumlarn igerir. AOK cerrahi yaklasim su teknikleri igerir: rezeksiyon ve ug¢ uca
anastomoz, prostetik yama aortoplasti, subklavian flep aortoplasti, greft interpozisyonu,

ekstraanatomik baypas greft (5).

2.10.3.1. Rezeksiyon ve U¢ uca Anastomoz

Koarktasyonda ilk deneysel tamir ikinci diinya savasi sirasinda Blalock
tarafindan yapilmistir. Bu ameliyatta Blalock sol subklavian arteri veya Kkarotis arteri
asagiya dondiirerek darligi baypas etmistir (59). 1938 yilinda Gross ve Hufnagel, ilk kez
rezeksiyon ve ug uca anastomoz teknigini deneysel olarak baglatmiglardir. 1945 yilinda
yayimlanan makalelerinde dikis yontemi ve uygun klemp tasarimi dahil olmak iizere,
rezeksiyon ve u¢ uca anastomoz teknigini anlatmislardir (60). Ilk operasyon ise 1945
yilinda Stockholm’da, Crafoord ve Nylin tarafindan 12 ve 27 yasinda iki erkek hastaya
uygulanmistir (16). Kirklin ve ark, 1951 yilinda 10 haftalik siit gocugunda basarili bir
ameliyat gergeklestirmislerdir (61).

Rezeksiyon ve u¢ uca anastomoz teknigiyle, daralmis koarktasyon segmenti
tamamen cikarilir ve aort u¢ uca sirkumferensiyel anastomoz ile suture edilir. Bu
teknikle yapilan genis serilerde mortalite oranlari son derecede kabul edilebilir olmasina
ragmen birka¢ merkezde bu teknik ile oOzellikle 1 yas altindaki grupta yiiksek
rekoarktasyon oranlart (%20-86) rapor edilmistir (62-64). Bu yiiksek rekoarktasyon
oranlarinin nedenlerine bakildiginda; mevcut monofilaman siitiir materyalleri yerine
ipek siitiirlerin kullanilmis olmasi (65), normal goriiniimlii aort dokusuna da uzanabilen
tiim duktal dokunun yetersiz rezeksiyonu (63), sirkumferenseyel siitiir hattinda yetersiz
biiyiime (66) hipoplastik transvers arkus aortun yetersiz biiyiimesi sayilabilir. Yeni
yapilan serilerde rekoarktasyon orani azalmigsa da bu teknik birgok yenidoganda

mevcut olan hipoplastik transvers ark dokusu varliginda uygulanamaz.

Rekoarktasyonu azaltmak, arkus ve istmus hipoplazisinin oldugu durumlarda

kullanmak i¢in teknikte bazi modifikasyonlar gelistirilmistir. Rezeksiyon ve u¢ uca
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anastomoz ile birlikte subklavian flep aortaplastiyi iceren kombinasyonlar yapilmis ve
bunun siit ¢ocuklarinda uygulanabilen gilivenli bir teknik oldugu, mortalitesinin diisiik,
postoperatif gradiyentin az oldugu bildirilmistir. Transvers arkus ve istmus hipoplazisi
olan siit cocuklarinda da “uzatilmis uca anastomoz” kullanilmasi ge¢ restenoz riskini
azaltmistir (56-58). Bu yoOntemin avantajlari arasinda koarkte segmentin ve duktal
dokunun komsu bdlgelerinin ¢ikarilmasi, prostetik materyallerden kaginilmasi ve ¢ogu

durumda sol subklavian arterin korunmasi sayilabilir (5).

2.10.3.2. Prostetik Yama Aortoplasti

Klasik u¢ uca anastomoz tekniginde rekoarktasyon oranlarinin yiiksek
bulunmasindan dolayi, prostetik yama aortoplasti teknigi gelistirilmistir. Vossschulte,
1957 yilinda prostetik yama aortoplasti tekniginin gelistirilmesi ile “istmusplasti”
prosediiriinii tanimlamistir  (66). Koarktasyon alanina longitiidinal bir insizyon
yapilarak, eger gerekirse insizyon subklavian arterin proksimalinin iizerine dogru
uzatilabilir. Burasi Dacron veya Gore-Tex yama ile genisletilir. Posteriyor raf dokusu
rezeke edilebilir veya edilmeyebilir. Rezeksiyon teknigi ile karsilastirildiginda bu
teknigin avantajlari;; rekoartasyon oraninin daha diisiik olmasi, daha az aortik
mobilizasyon gerektirmesi, interkostal arterlerin korunmasi, dairesel siitiir hattinin
olmamas1 ve daha kisa klemp siiresinde yapilmasidir. Yama aortoplasti bazi uzun
segment koarktasyonlara uygulanabilir. Bu teknigin dezavantaji; prostetik materyal

kullanimi ve ge¢ donemde anevrizma olugsumu riskinin yiiksek olmasidir (67-70).

2.10.3.3. Subklavian Flep Aortoplasti

Bu prosediir 1966 yilinda Waldhausen ve Nahrwold tarafindan rezeksiyon
sonras1 yiiksek restenoz riski sebebiyle alternatif teknik olarak denenmistir (18). Sol
subklavian arter baglanir ve kesilir. Koarktasyon alanindan poststenotik dilatasyon
alanina kadar uzun bir insizyon yapilir. Subklavian arterin proksimal kokii onden acilir,
insizyon yapilan alana dogru asagiya dondiiriiliir ve kosesi kapatilir. Boylece subklavian
arter otolog yama dokusu olarak kullanilir. Vertebral arterler, subklavian c¢alma
sendromuna yol agabileceginden baglanir. Bu teknigin avantajlari; daha az aortik
mobilizasyon gereksinimi, dogal materyal kullanimi ve bu sebeple enfeksiyon riskinin
diisiik olmasi, subklavian arterin canli doku olmasi nedeniyle biiyiime potansiyelinin

olmasi, cepegevre dairesel dikis olmamasi sebebiyle daha az diseksiyon ve dikis
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alanlarinda daha az gerginlik olmasidir. Bu teknik uzun segment koarktasyonlarda ve
istmus hipoplazisi ile birlikte olan koarktasyonlarda da kullanilabilir. Dezavantaj1 ise
kolun ana arterinin kaybidir. Bu durumun kolun biiyiimesinde zararli etkileri oldugu
bildirilmistir ve siit ¢ocuklugu déoneminden sonra tercih edilmez. Anevrizma olusumu
yama aortoplastiye gore nadirdir. Diger tekniklerle karsilastirildiginda restenoz riski en

diisiik tekniktir (48,49,71).

2.10.3.4. Greft Interpozisyonu

[k olarak Robert Gross tarafindan 1951°de tanimlanmustir (72). Giiniimiizde 10
yasin {istiinde, anevrizma formasyonu gelisen, uzun segment kompleks koarktasyonlu
ve secilmis rekiirren koarktasyonlu hastalarda tercih edilmektedir. Prostetik materyal
kullanimi, enfeksiyon riskinin yiliksek olmasi, greftin biiyiime potansiyelinin olmamasi,

iki tane anastomoz gerektirmesi gibi dezavantajlari vardir (73).

2.10.4.Perkiitan Balon Anjiyoplasti ve Stent

Diskret koarktasyonu olan hastalarda, BA cerrahiye gore daha az girisimsel olan
bir tedavi segenegidir. BA, tekrarlayan postoperatif koarktasyon i¢in etkili tedavi olarak
genis kabul gormiistiir. Ancak, nativ koarktasyon i¢in birincil tedavi stratejisi olarak
tartismalidir. Izole nativ koarktasyonun cerrahi tedavisi diisiik risk ve yiiksek basari
beklentisi tasir. Tersine, tekrarlayan postoperatif koarktasyon i¢in reoperasyon teknik

olarak daha zordur ve artmis morbidite, mortalite ile iliskilidir (12).

BA islemi, ilk defa 1982°de Singer tarafindan cerrahi tamir sonrasi
rekoarktasyonu olan bir yenidogana uygulanmis ve basarili olmustur. Lababidi 1983°de

kalp yetmezligi olan nativ koarktasyonlu bir siit gocuguna uygulamistir (74).

Balon dilatasyon islemi genellikle femoral arterden retrograd olarak yapilir
fakat ven yoluyla antegrad olarak da uygulanabilir. Anjiyoplasti, koarktasyon alaninda
intima ve media tabakasini yirtarak damar ¢apini artirir. Genelde yiizeysel bir medial
yirtik olusur fakat bazen yirtik adventisya tabakasina uzanabilir. Hayvan modellerinde
yapilan histolojik degerlendirmelerde, anjiyoplasti sonrast yaklasik 8 haftada intimal

Iyilesmenin oldugu goriilmiistiir (75).
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2.10.4.1. Nativ Koarktasyon Anjiyoplasti

Nativ koarktasyona anjiyoplasti islemi ¢ocuklarda 6zellikle yenidogan ve kiiciik
siit cocuklarinda; erken tekrarlayan koarktasyon olmasi, birden fazla girisim
gerektirmesi, iliofemoral arterlerde zedelenme ve tikaniklik meydana gelmesi, dilate
edilen alanda anevrizma olusmast sebebiyle biiylik Ol¢lide kabul gérmemistir
(5,74,76,77,78). Rezidiiel ve rekiirren stenoz arasindaki farki ayirt etmek ¢ok zordur.
BA sonrasinda %8-27 oraninda 20 mm Hg’nin {izerinde gradiyent kalmaktadir (5,74).
Buna rezidiiel koarktasyon denir. Rekiirren koarktasyon ise basarili anjiyoplasti
sonrasinda tekrar rekoarktasyon olusmasidir. Rekoarktasyon igin en onemli risk
faktorleri yas (1 yas alt1), istmus hipoplazisi (z skorunun -2’nin altinda olmasi), BA
oncesi koarkte segment capt (3,5 mm’nin altinda olmasi) ve anjiyoplasti sonrasinda
koarkte segment capt (6 mm’nin altinda olmasi) seklinde belirlenmistir (74,79,80).
Biiyiik ¢cocuk ve adolesanlarda sik olmasa da 2-10 yillik takip siirecinde rekoarktasyon
olusabilir. Yapilan ¢esitli calismalarda, tiim yas gruplarinda rekoarktasyon orant %13-
27 olarak bildirilmistir. Yas gruplarina gore bakildiginda, yenidoganlarda %77-83, siit
cocuklarinda %30-39, biiyiik ¢ocuklarda %7-8 olarak bulunmustur (74,77,78).

Dilatasyon bolgesinde anevrizma olusumu sikligi  biiyiik  farkliliklar
gostermektedir. Caligmalar, anevrizma sikliligin yaklasitk %35 ila %10 arasinda
degistigini gostermektedir (78,81). Balon ¢ap1 (diafragmadaki aortun 1,5 katindan fazla
olmasi) ve uzunlugu, uzamis sisirilme zamani (30 saniyeden fazla olmasi) anevrizma
olusumunda 6nemli faktorlerdir. Nativ koarktasyonun BA ile tedavisine bagh bir dizi
akut komplikasyon bildirilmistir. Mortalite yenidogan donemi disinda nadirdir.
Mortalite oraninin yenidoganlarda yiliksek olmasi, eslik eden diger konjenital defektlerin
varligmma baglanmistir (5,82). En sik goriilen akut komplikasyon femoral arter
yaralanmasidir. En sik 1 yas alt1 goriilmekle birlikte siklig1, anjiyoplasti i¢in kullanilan
kiliflar kiiciildiikge azalmistir (83). Diger az goriilen komplikasyonlar ise transfiizyon
gerektiren femoral arter kanamasi ve serebrovaskiiler olaylardir. Tromboemboliye bagli

ciddi norolojik olay siklig1 %2’nin altinda olarak bildirilmistir (5,74).

2.10.4.2. Postoperatif Tekrarlayan Koarktasyon Anjiyoplasti

Tekrarlayan postoperatif koarktasyon i¢in BA’nin akut etkileri, nativ
koarktasyon i¢in bildirilenlere benzerdir. Genel olarak tekrarlayan koarktasyon BA

sonuglari, anevrizma olusumu insidansinin daha diisiik olmasiyla birlikte, nativ
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koarktasyon anjiyoplasti sonuglarina gore daha basarilidir. Transvers arkus hipoplazisi
(z skorunun <-2 olmasi) prognozun kotii olmasinin en 6nemli belirleyicisidir. BA

basaris1 genellikle cerrahi tamir tipinden etkilenmez (5,12).

Birgok ¢alismada postoperatif tekrarlayan koarktasyonda BA’nin uzun dénemde
etkili oldugu bildirilmistir (5,74,84). Yetman ve arkadaslari (85) 3-144 ay arasinda takip
ettikleri 74 hastadan cok iyi sonuglar bildirmislerdir. Hastalarin %26°s1 tekrarlayan
koarktasyon i¢in anjiyoplasti veya tekrar cerrahi gerektirmistir. Yeniden girisim
gerekliliginin en 1yi belirleyicisi transvers arkus aort hipoplazisidir. Anevrizma gelisimi
orani nativ koarktasyon anjiyoplasti ile aynidir. Her ne kadar mortalite biraz daha

yiiksek olsa da akut komplikasyonlar, nativ koarktasyona benzerdir (85,86).

2.10.4.3. Koarktasyona Stent Uygulamasi

AOK ’nda balon ile genisletilebilen stentler etkili tedavi saglamaktadir. Implante
edilen stent, balon ile genisletilen aort segmentine endovaskiiler destek olarak islev
gortir. Stentler darlik bolgesinde etkili genisleme saglar, restenoz riskini ve anevrizma
olasiligini azaltir (5). Genellikle hastalarda sistolik gradiyent 5 mm Hg’nin altina diiser.
Stent tedavisinin arkus aort hipoplazisi olan bazi hastalarda da etkili oldugu
bildirilmistir (87). Stent sonrasi restenoz nadirdir. Biiylimeyle birlikte c¢ocuklarda
yeniden  genisletme ihtiyaci  duyulabilir.  AOK’na stent uygulanmasinin
komplikasyonlar1 olarak stentin yerinden oynamasi ve damar yaralanmasi sayilabilir.
(74,79). Geg anevrizma olusumu meydana gelebilir fakat olasilik tek bagina BA’den
daha azdir. Kapli stentler ¢iplak metal stentlere gore daha az komplikasyon riski
tasidigindan kapli stentler Onerilmektedir. Politetrafloroetilen ile kapli stentler
kullanilmaktadir. Bu kaplama damar liimeni ve duvari arasina yerleserek anevrizma

gelisimini engeller (5).
2.11. KOMPLIKASYONLAR

2.11.1.Erken Komplikasyonlar

Lokal komplikasyonlar torakotomi, ameliyatta yapilan doku diseksiyonu veya
kardiyopulmoner baypas (ilave defekt tamiri gerektiginde) ile iliskili olusan
komplikasyonlardir. Dikis alanindan ve gdgiis tliplerinden fazla miktarda kanamaya

bagli hemodinamik kotiilesme en ciddi komplikasyondur. Kanama nedenini bulmak ve
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tamir etmek icin tekrar eksplorasyon yapilmalidir. Koarktasyon tamiri sonrasinda
olusan hipertansiyon, dikis hatlarina olan basinci azaltmak ve kanamay1 engellemek igin
agresif olarak kontrol edilmelidir. Turner sendromu hastalar1 anormal konnektif
dokusuna sahip oldugu icin bu komplikasyon agisindan daha fazla risk altindadir.

Duktus torasikus hasari, siloz eflizyon olusumuna neden olabilir (12).

Norolojik komplikasyonlar nadiren goriiliir. Rekiirren larengeal sinir veya frenik
sinir paralizisi, Horner sendromu, spinal kord yaralanmasi ve parapleji bu
komplikasyonlardandir. En korkulan komplikasyon spinal kord yaralanmasi ve takip
eden paraplejidir. Koarktasyon alaninin ¢evresinde kollateral arter olusumu ve distal
perflizyon basincinin diisilk olmasi bu komplikasyon riskini yiikseltir. Aort klemp
stiresinin kisa tutulmasi ve farmakolojik tedavi bu riski en aza indirir. Eger distal
perflizyon basinci ¢ok diiserse, gecici ekstraanatomik sant veya sol ventrikiile kismi
baypas yapilarak distal perfiizyon arttirilir ve anterior spinal arterin yeterli perfiizyonu
saglanir. Subklavian flep aortoplasti sirasinda vertebral arterin soldan ac¢ilmasi nadiren
Willus poligonunda subklavian ¢alma sendromu ile sonuglanabilir. Aberran sag
subklavian arterin koaktasyon distalinden kdken aldigi durumda spinal artere saglanan

kan azalir (12).

2.11.1.1. Paradoksal Postoperatif Hipertansiyon

Koarktasyon tamiri sonrasi siktir. Baslangic doneminde, arkus aort ve karotis
arterlerdeki baroreseptdr gerginliinin azalmasina bagli olarak gelisen noradrenalinin
asir1 salmimi nedeniyle olusabilir. Bu dénem 24-72 saatlik periyodu kapsar. Ikinci
donem postoperatif 2. veya 3. giinde olusur. Tamir bolgesinin distalindeki panarterit ile
iliskilidir. Tamir sonrasi distal vaskiiler yataktaki ani basing artisi, kuvvetli damar
spazmina ve ardindan endotelyal iskemiye neden olur. Cerrahi 6ncesi normal degerlerde
olan renin, paradoksal olarak yiikselir. Bu durum diiz kas gevsetici ajanlar, ACE
(anjiyotensin doniistiirlicli enzim) inhibitdrleri ve beta blokerler ile farmakolojik olarak
tedavi edilebilir (12).
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2.11.2.Ge¢ Komplikasyonlar

2.11.2.1. Rekoarktasyon

Rekoarktasyon, basarili bir girisim ardindan onarim boélgesi boyunca 20 mm Hg
tizerinde sistolik basing gradiyenti varligi olarak tanimlanmaktadir (88). Semptomatik
hastalarin ¢ogu girisim gerektirir. Kiicliik ¢ocuklarda, EKO ile gradiyent Sl¢iimii ve
ekstremitelerde tansiyon 6l¢timii yapilarak rekoarktasyon degerlendirilir (12). 2-3 aydan
daha kii¢iik yas, 2 kg’dan diisiik agirlik, polipropilen siitiir yerine ipek siitiir kullanimi
ve rezidiiel duktal doku varlig1r gibi bir¢cok faktdriin rekoarktasyon riskini arttirdigi
gosterilmistir. Rezidiiel koarktasyon, onarimdan hemen sonra arkus aorta gradiyentinin
varligidir. Egzersiz sonrast es zamanlt kol/bacak basing oOlgilimleri koarktasyon
bolgesindeki muhtemel rezidiiel koarktasyonu dislamak i¢in en iyi yoldur (89). Biiyiik
cocuk ve eriskinde MRG ile kollateral dolasim, anatomi, anevrizmal degisiklikler,

darligin ciddiyeti ve gradiyenti degerlendirilebilir (12).

Yapilan ilk ¢alismalarda rezeksiyon ve u¢ uca anastomoz tekniginin yiliksek
rekoarktasyon oranlarina (%19) sahip oldugu bilinmektedir (62). Yiiksek rekoarktasyon
oranlari, monofilaman siitiir yerine ipek siitiir materyali kullanilmis olmasi, normal
gorlinen aorta uzanim gosteren tim duktal dokunun yetersiz rezeksiyonu, ¢evresel siitiir
hattindaki bliylime yetersizligi, hipoplastik transvers arkin yetersiz biiylimesine
sekonder olabilir. Giinlimiizde ise yapilan caligmalarda mikrovaskiiler tekniklerin
kullanim1 ile daha diisiik rekoarktasyon oranlarina sahiptir (58). Subklavian flep
aortoplasti ilk basta rekoarktasyonu giderdigi sanilsa da baslangicta diisliniildiiglinden
cok daha yiiksek rekoarktasyon oranlarina (%13) sahiptir (62). Yama aortoplasti teknigi
yiikksek rekoarktasyon oranlarindan dolayr siit c¢ocuklarinda kullanilmamalidir.
Rezeksiyon ve ug uca anastomoz teknigi en diisiik rekoarktasyon oranlarina (%6) sahip

goriinmektedir (58).

BA yenidogan doneminde yapilirsa rekoarktasyon daha sik goriliir. Erken
cocukluk doneminde takilan stentlerde somatik biiyiime sonrasi rekoarktasyon ve tekrar
genigletme ihtiyaci olabilir. Rekiirren koarktasyonlarda ¢cogunlukla BA teknigi artik ilk
secenek olarak kabul edilmektedir. Diisiik komplikasyon insidans1 ve yiiksek basari
oranlar1 ile balon dilatasyonun endike olmadig1 veya basarisiz oldugu rekoarktasyonlar

operasyon gerektirir (5).
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2.11.2.2. Geg Hipertansiyon ve Kardiyovaskiiler Etkiler

Sistemik arteriyel hipertansiyon, koarktasyon tamiri sonrast uzun siireli
prognozu olumsuz yonde etkiler. Rezidiiel koarktasyon gradiyenti olmasa bile,
hastalarda geg sistolik ve diyastolik hipertansiyon goriilebilir. Bu en sik koarktasyon
onarimi ge¢ yapilmis olan hastalarda goriilir. Bu nedenle koarktasyon tamirinin 1
yasindan Once yapilmasi Onerilir. Koarktasyon siit cocugu doneminde tamir edilse bile,
gec hipertansiyon riski %10-20 kadar yiiksek olabilir (53,90). Istirahatte koarktasyon
bolgesinde rezidiiel gradiyent olmayan hastalarda ge¢ hipertansiyon, koarktasyonun
proksimalindeki arteriyel damarlardaki anatomik ve fonksiyonel degisikliklerle iliskili
olabilmektedir. Morfolojik degisikliklere bagli olarak, arteriyel kompliyans azalir,
vaskiiler reaktivite ve baroreseptorlerde refleks fonksiyon anormallikleri olusur (9).
Kullanilan cerrahi teknik, rekoarktasyon veya transvers arkus aortta anlamli hipoplazi
gec hipertansiyon nedenleri olarak gosterilir. Subklavian flep aortoplasti ile u¢ uca
anastomoz karsilastirildiginda, subklavian flep aortoplasti ge¢ hipertansiyon agisindan

daha yiiksek riske sahip bulunmustur (12).

Anormal kan basincinin patofizyolojisi belirsizdir, farkli mekanizmalarla
aciklanmaya calhisilmistir.  Bu  mekanizmalar;  renin-anjiyotensin  sisteminin
hiperaktivasyonu, bozulmus barorefleks duyarliligi, nérolojik disfonksiyon ve arteriyel
elastitisite ve/veya reaktivite defektidir. Bu hipotezleri destekleyen bircok calisma
yapilmigtir. Son zamanlarda koarktasyon onarimina ragmen devam eden vaskiiler

disfonksiyonun rolii daha popiiler hale gelmistir (91).

Basarili tamir sonrasi ge¢ hipertansiyon gelisen hastalarda arkus aorta
geometrisinin de etkili oldugu diisliniilmektedir. Gotik geometriye (¢ikan ve inen aort
arasinda kisa ve keskin ag¢1 olmasi) sahip arklarda, normal arklara gore hipertansiyon

prevelansinin yliksek oldugu gosterilmistir (12,91).

Istirahat kan basmci 140/90 mm Hg iizerinde olan eriskinler, yasa ve cinsiyete
gore kan basmci 95. persantilin {izerinde olan c¢ocuklara, hipertansiyon tedavisi
uygulanmalidir. Egzersiz veya giinlilk yasam aktiviteleri sirasinda hipertansiyonu olan
hastalarin tedavisinde genel bir goriis yoktur. Bununla birlikte, giin boyunca kaydedilen

sistolik kan basinci degerleri, kardiyovaskiiler agidan major belirleyicidir (92).
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Basaril1 koarktasyon tamiri sonrasinda dahi kardiyovaskiiler hastalik sikligi
artmistir. Kardiyovaskiiler hastalik i¢in en Onemli predispozan faktor sistemik
hipertansiyondur. Mortaliteye neden olan en sik kardiyovaskiiler hastaliklar; koroner
kalp hastaliklari, ani kardiyak 6liim, inme ve aort anevrizma riiptiiriidiir. Mortalite, gec
operasyon yast ve takipte yliksek kan basinci gelisimi ile iliskilidir (91). Geg
koarktasyon tamirlerinde oOzellikle ortalama 5 yasindan sonra yapilanlarda, sol
ventrikiilde hiperkinezinin devam ettigi distiniilmektedir (93). Bu hastalarda sol
ventrikiil kiitlesinde artis ve diyastolik disfonksiyon olusur. 1 yasindan 6nce ameliyat
edilen ¢ocuklarda ise artmis ardyilik nedeniyle olusan sol ventrikiil anormallikleri, kalict

disfonksiyonuna neden olmaz (12, 93).

2.11.2.3. Aortik Anevrizma

Postoperatif aort anevrizma gelisimi en sik olarak prostetik yama aortoplasti
sonrasinda gelisse de diger cerrahi tekniklerde de goriilmektedir. Prospektif bir
calismada yama aortoplastiden 1 ila 19 yil sonra degerlendirilen hastalarin %?24'inde
aort anevrizmasi belgelenmistir (68). Bazi anevrizmalar hizlica biiyiiyebilir, aort
diseksiyonu ve ani Oliime neden olabilir. Aort diseksiyonu, anevrizma varliginda
olusabildigi gibi anevrizma olmadan da gelisebilir. Diseksiyon i¢in predispozan
faktorler; aort duvarinda kistik medial nekroz, ateroskleroz, persistan hipertansiyon,

¢ikan aort dilatasyonudur. Turner sendromlu hastalarda sik goriiliir (5).

BA sonrasi da anevrizma olusumu sik goriiliir. BA sonrast anevrizma olusma
riski insidansi ¢esitli ¢alismalarda yaklasik %5 ila %10 oraninda degismektedir (78,81).
Stent sonrasi anevrizma riski 6zellikle kaplanmis stentler kullanildiysa BA’ye gore daha

diisiiktiir. Ancak bu konuda daha fazla ¢caligma yapilmasi gerekmektedir (5).

2.11.2.4. intrakraniyal Kanama

Hipertansiyon olsun veya olmasin koarktasyon tamirini takiben ge¢ donemde
olusabilir. Anevrizma gelismesinde damar duvarinin dogumsal gelisim bozuklugu da
onemli bir rol oynar. Willus poligonunda “berry” anevrizmasi bulunmasiyla iliskilidir.

Serebrovaskiiler olaylar uzun donemde onemli bir morbidite nedenidir (54).
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2.11.2.5. Sol kolun biiyiimesinde gerilik/ subklavyen ¢calma sendromu

Subklavian flep aortoplasti yapilan hastalarda, sol kolun arteriyel kan akimi
azalmistir. Bu hastalarda egzersiz ile kolda kladikasyo olur ve kolun biiyiimesi azalir.
Vertebral arterin distali saglamsa veya ameliyatta cerrahi olarak baglanmazsa

subklaviyan ¢alma sendromu gelisir (94).

2.11.2.6. Endokardit/ endarterit

Bakteriyel endokardit, AOK olan bazi hastalarda 6nemli bir morbidite nedenidir.
Endokardit, bikiispit aort kapagi ve eslik eden kardiyak lezyonlar iizerinde de
gelisebilir. Endarterit ise, koarktasyon tamiri yapilan alanin distal ucunda tiirbiilans ve
intimal kalinlasma nedeniyle meydana gelebilir. Baz1 hastalarda mikotik anevrizmalar
olusabilir (12).
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3. GEREC VE YONTEM

Bu caligmanin temel amaci, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda izlenen cerrahi, BA
veya stent ile tedavi edilmis izole nativ AOK tanili hastalarin klinik ve demografik
Ozellikleri ile islem ve izlem sonuglarini degerlendirmekti. Calismaya izole nativ AOK
beraberinde hipoplastik sol kalp, biiyiik arter transpozisyonu, kesintili aortik arkus gibi
diger major kalp anomalilerin eslik ettigi hastalar ve girisim gerektirecek ventrikiiler
septal defekt, aort stenozu gibi ek kalp anomalisi olan hastalar galismaya alinmada.
Buna karsilik kiigiik kalp anomalileri, 6rnegin, hemodinamik sorun yaratmayan kii¢iik
ventrikiiler septal defekt (VSD), atriyal septal defekt (ASD) veya hafif aort kapagi
darlig1 olan hastalar ¢calismaya dahil edildi.

Calismanin materyalleri Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dali’na Subat 1989- Subat 2017 tarihleri arasinda bagvuran nativ AOK’lu hastalarin
dosyalarindan, ekokardiyografi ve anjiyografi raporlarindan tibbi veriler geriye doniik
olarak tek tek incelenerek elde edildi. Hastalarin yasi, cinsiyeti, bagvuru yasi, sikayeti,
fizik muayene bulgulari, iist ve alt ekstremite arter kan basinglari, eslik eden hastalik ve
diger kardiyak defektler, takip siireleri, ge¢irmis olduklar1 girisim (cerrahi, BA, stent),
tekrarlanan tedaviler, tedavi yaslari, viicut agirliklari, gelisen komplikasyonlar gibi
Klinik verileri gozden gegirilerek kaydedildi. Hastalar aranarak eksik olan ameliyat
raporlar1 ve hastalarin son durumlari, ekokardiyografik ve anjiyografik verileri de dahil
edildi. Baska hekimler tarafindan takibine devam edilen hastalarin verilerine de

ulagilarak caligmaya eklendi.

Tedavinin uzun dénemde etkinligini géstermek amaciyla hastalar islem tiplerine
(cerrahi, BA, stent) ve islem sirasindaki yaslarina (<3 ay, >3 ay-12 ay, >12 ay-24 ay ve
24 ay fstii) gore gruplara ayrildi. Bu veriler hem gruplar arast hem de her grup kendi

icinde degerlendirildi.
Istatistiksel analizler

Degiskenlerin analizinde SPSS 25.0 (IBM Corparation, Armonk, New York,
United States) programi kullanildi. Verilerin normal dagilima uygunlugu Shapiro-Wilk

testi ile degerlendirildi. Bagimsiz iki grubun nicel verilere gore birbiri ile
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karsilastirilmasinda Mann-Whitney U testi Monte Carlo sonuglariyla birlikte kullanildi.
Ikiden fazla grubun nicel verilere gére birbiriyle Kruskal-Wallis H Testi kullamld: ve
Post Hoc analizler i¢in Dunn’s testi kullanildi. Kategorik degiskenlerin birbiri ile
karsilastirilmasinda ise Pearson Chi-Square ve Fisher-Freeman-Holton testleri Monte
Carlo Simiilasyon teknigi ile test edildilirken Fisher Exact Exact sonuglar1 kullanilarak
test edildi ve siitun oranlarin birbiri ile karsilastirilip Benjamini-Hochberg diizeltmeli p
degeri sonuglarina gore ifade edildi. ilk miidahale tipine gore tekrar miidahalesiz sag
kalimi incelemek i¢in Kaplan-meier (product limit method)-Log Rank (Mantel-Cox)
analizi kullanildi. Nicel degiskenler tablolarda ortalama+SS (Standart Sapma) ve
medyan (Minimum / Maximum), kategorik degiskenler ise n (%) olarak gosterildi.

Degiskenler %95 giiven diizeyinde incelenmis olup p degeri 0,05 ten kiiciik anlaml

kabul edildi.
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4. BULGULAR

Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’na Subat 1989- Subat
2017 tarihleri arasinda basvuran, AOK tanisi alan, gere¢ ve yontem boliimiinde
belirlenmis kriterleri dolduran hasta sayis1 204 idi. Hastalarin 141’1 (%69,1) erkek, 63’
(%30,9) kiz idi. Erkek/kiz oran1 2.2/1 olarak saptandi. Hastalarin bagvuru anindaki yas
ortancas: 4,4 ay (0 giin-16 yas) ve viicut agirliklar ortancasi ise 5,5 kg (1,10 —72 kg)
idi. Hastalar ortalama 10,4 yil = 6,2 yil (ortanca 10,3 yil; 49 giin-25 yil) izlendi.

En sik bagvuru nedeni 134 hasta (%65,6) ile ifiirim duyulmasi idi. Diger
nedenler sirasiyla 41 hasta (%20) kalp yetersizligi semptomlari, 24 hasta (%11,8) baska
bir nedenle yapilan muayene sirasinda rastlantisal hipertansiyon saptanmasiydi. 4 hasta
fetal eko sirasinda aort koarktasyonu tanis1 almisti. 1 hasta da Berry anevrizma riiptiiri
sonrast aort koarktasyonu siiphesiyle gonderilmisti. Ufiiriim duyulmasi ile bagvuran
hastalarin yas ortalamasi1 2,1 + 3,1 yildi. Kalp yetersizligi semptomlar1 nedeniyle
bagvuran hastalarin yas ortalamasi ise 49,8 + 82,4 giindii. Hipertansiyon sebebiyle
basvuran hastalar daha biiylik ¢ocuk ve adolesanlardi. Yas ortalamast 9 + 5.3 yild1.
Fizik muayenede 114 hastada (%56,7) femoral nabizlar alinamamaktayd: (Tablo 1).
Femoral nabizlar 74 hastada (%36,3) zayif olarak alinmaktaydi. 13 hastada (%6,5) bir
patoloji olmadigi kaydedilmisti. Bagvuru sirasinda 143 hasta (%70,1) hipertansif, 29

hasta (%14,2) normotansifti. 32 hastanin (%15,7) tansiyon verileri dosyada bulunamad.

Tablo 1. AOK hastalarin basvuru nedenleri

n % Yas ort.
Basvuru Nedeni Ufiiriim 134 65.6 2,1+3.1yil
Kalp yetersizligi sempt. 41 20 49,8 + 82,4 giin
Hipertansiyon 24 11.8 9+53 vyl
Fetal EKO 4 1,9
Intrakraniyel anevrizma 1 0.5 14,7 y1l
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Hastalar ilk islem tiplerine gore; cerrahi, balon ve stent olmak iizere 3 gruba
ayrildi (Tablo 2). Birinci grup (cerrahi) 135 hasta, ikinci grup (balon) 63 hasta ve
liclincii grup (stent) 6 hastadan olusmaktaydi. Gruplar arasinda cinsiyet dagilimi
acisindan anlamh fark saptanmadi (p=0.723). Hastalarin islem sirasindaki yas
ortancalar sirastyla cerrahi grubunda 7 ay (8 giin-16,8 yas), BA grubunda 8 ay (3 giin-
15 yas), stent grubunda 15,5 yast1 (12,2 yas-18 yas). Stent grubunun islem yasi, diger
iki gruba gore anlamli olarak yiiksek saptandi (p = 0.009). Cerrahi grubunun takip
stiresi ortancasi 11,5 yil (49 giin-25 yil), balon grubu ortancasi 7,2 yil (3,7 ay-19,2 yil)
ve stent grubu ortancast 5,9 yil (1 yil-21,5 yil) olarak belirlendi. Diger gruplarla
karsilastirildiginda cerrahi grubunun takip siiresi istatiksel olarak anlamli yiiksek
saptandi  (p <0.001). Gruplar islem sirasindaki viicut agirligt acisindan
degerlendirildiginde, stent grubunun viicut agirlig: ortancasi 52,5 kg ve diger iki gruba
gore anlamli olarak yiiksekti (p <0.001). Bu stent grubunun islem yasmnin biiyiik
olmaszyla iligkiliydi.

Tablo 2. Islem tiplerine gore hastalarin dzellikleri

Cerrahi Balon Stent

(n=135) (n=63) (n=6)

Medyan Medyan Medyan b

(Min/Maks)  (Min/Maks) (Min/Maks)
Islem yast1, ay 7 (0.2/205) 8(0.1/183) 186 (146/225) """ <0.0012
Cinsiyet (erkek, %) 91 (67.4) 45 (71.4) 5 (83.3) 0.723"
Viicut agirhgi, kg 725172 7(1.2/59) 525(36/62)"" <0.001°
Islem oncesi iist-alt ekst. SKB
farki, mm Hg 37.5(-20/110) 31(-5/74)  23.5(20/40) 0.1032
Islem sonrast iist alt ekst. SKB
farks, mm Hg 10(-30/50)  13(-10/50) 7 (4/15) 0.367
islem Sncesi EKO GD, mm Hg 60 (23/146) 60 (30/100) 50 (33/75) 0.176 2
islem sonrasi EKO GD, mm Hg 22 (0 / 70) 24(0/65  0(0/25)"" 0.005 @
Takip siiresi, yil 11.5(0.1/25)" 7.2(0.3/19.2) 59(1/215)  <0.001%

a Kruskall Wallis H Test (Monte Carlo); Post Hoc Test: Dunn's Test, b Fisher freeman Halton Test (Monte Carlo); Post Hoc Test: Benjamini-
Hochberg correction, Min: Minimum, Maks: Maksimum, | Cerrahi grubuna gore anlamli, IT Balon grubuna gore anlamli, IIT Balon grubuna gore

anlamli, ekst: ekstremite, SKB: sistolik kan basinci, EKO: Ekokardiyografi, GD: gradiyent
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Her 3 grupta islem Oncesi iist-alt ekstremite sistolik kan basinci farklari ortanca
degerleri cerrahi, balon ve stent gruplar1 icin sirastyla 37.5, 31 ve 23.5 mm Hg idi. islem
sonrast kan basinci farklari sirasiyla ortanca degerleri 10, 13 ve 7 mm Hg’ a gerilemisti.
Islem sonras: iist- alt ekstremite kan basinci farki 20 mm Hg’dan diisiik olan hasta sayisi
yiizdesi, cerrahi grubunda %81,4, balon grubunda %84 ve stent grubunda %100°dii.
Gruplar arasi bakildiginda islem dncesi ve sonrasi kan basinci farkinda anlamli bir fark
saptanmadi (p = 0.103, p = 0.367). ilk islem 6ncesi Doppler EKO ile dlgiilen basing
gradiyentleri cerrahi grup i¢in ortanca degerinin 60 mm Hg’dan 22 mm Hg’a balon
anjiyografi i¢in 60 mm Hg’dan 24 mm Hg’a ve stent i¢in 50 mm Hg’dan 0 mm Hg’a
geriledigi goriildii. Islem &ncesi Doppler EKO basing gradiyentleri agisindan anlamli bir
fark saptanmadi (p=0.176). Fakat islem sonras1 Doppler EKO basing gradiyenti stent
grubunda anlamli olarak diisiik saptandi (p = 0.005) (Tablo 2).

Cerrahi uygulanan izole aort koarktasyonlu 135’1 hastanin 91'i erkek (%67,4),
44°1 kadin (%32,6) idi. Yas ortancasi1 7 ay (8 giin-17 yas), ortalamasi 3 + 4,3 yildi. 109
olguya rezeksiyon ve ug uca anastomoz (%80,7), 14 olguya subklavian flep aortoplasti
(%10,3), 6 olguya prostetik yama plasti (%4,4), 6 olguya greft interpozisyonu (%4,4)
uygulanmistt. Tlim yas gruplarinda en sik kullanilan ameliyat teknigi rezeksiyon ve ug

uca anastomozdu (Sekil 1).

Cerrahi Teknikler

B Rezeksiyon ve ug uca
anastomoz

® Subklavyen flep
aortoplasti

Prostetik yama plasti

B Greft interpozisyonu

Sekil 1. Hastalara uygulanan cerrahi teknikler

63 hastaya primer islem olarak balon anjiyoplasti islemi uygulanmisti. Bu

hastalarin  hemodinamik verileri incelendi. 6 hastanin anjiyografik verilerine
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ulasilamadi. Islem &ncesi ¢ikan ve inen aorta arasindaki ortalama tepe sistolik basing
farki ortancas1 41 mm Hg idi. Islem sonrasi bu fark 8 mm Hg’a geriledi. islem basaris,
islem sonras1 koarktasyon gradiyentinin 20 mm Hg’nin altina diismesi basarili olarak
degerlendirildi. Balon anjiyoplasti hastalarinin islem basaris1 %93 saptandi (Tablo 3). 6
stent hastasinin iglem Oncesi ¢ikan ve inen aorta arasindaki ortalama tepe sistolik basing
farki ortancast 29 mm Hg, islem sonrast1 0 mm Hg idi. Tiim hastalarda islem basarili

olarak gerceklestirildi.

Tablo 3. BA hastalarin islem Oncesi ve sonras1t hemodinamik verileri

Balon
(n=63)
n (%)
Islem Basaris;, mm Hg
<20 53 (93)
>20 4(7)

Medyan (Min / Maks)

Islem 6ncesi ¢ikan aort basing, mm Hg 122.5 (53 / 240)
Islem &ncesi inen aort basing, mm Hg 85 (36 / 180)
Islem 6ncesi ¢1kan-inen aorta basing farki, mm Hg 41 (1471 105)
Islem sonrasi ¢ikan aort basing, mm Hg 105 (51/180)
Islem sonras1 inen aort basing, mm Hg 98 (37 /170)
Islem sonrasi ¢ikan-inen aorta basing farki, mm Hg 8 (-5/36)

Min: Minimum, Maks: Maksimum

204 nativ aort koarktasyon hastasinin 129’una (%63,2) kardiyak anomali eslik
etmekteydi. Cerrahi hastalarin 87’sinde (%64,4), BA hastalarmin 39’unda (%62), stent
hastalarin 3’tinde (%50) mevcuttu. Bunlar sirasiyla en sik 54 hastada bikiispit aort
kapagi, daha sonra 27 hastada PDA, 20 hastada VSD, 20 hastada aort stenozu (AS), 8
hastada atriyal septal defekt (ASD) idi. Eslik eden kardiyak anomaliler agisindan

karsilastirildiginda gruplar (cerrahi, balon, stent) arasinda istatistiksel olarak anlamli
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fark yoktu (p=0.990) (Tablo 4). Ayrica hastalarin 7°sine de (%3,4) Turner sendromu
eslik etmekteydi.

Tablo 4. Eslik eden kardiyak anomaliler

Ik miidahale
Cerrahi Balon Stent
(n=135) (n=63) (n=6) P
Eslik eden kalp anomalisi
Var 87 (64.4) 39 (62) 3 (50) 0.657 2
Yok 48 (35.6) 24 (38) 3 (50)
Eslik eden kalp anomalileri
BiAo 35 (40.2) 18 (46.1) 1(33.3) 0.990°
PDA 20 (23) 7(17.9) 0 (0)
VSD 14 (16) 5(12.8) 1(33.3)
AS 12 (13.8) 7(17.9) 1(33.3)
ASD 6 (6.9) 2(5.1) 0 (0)

a Pearson Chi-Square Test (Monte Carlo), b: Fisher freeman Halton Test (Monte Carlo), BiAo (bikuspid aorta), VSD (ventrikiiler
septal defekt), ASD (atrial septal defekt), AS (aort stenozu)

Akut ve uzun donem komplikasyonlar, hastalarin gegirdigi ilk iglem tipine gore
(cerrahi, balon, stent) degerlendirildi. Rekoarktasyon siklig1 agisindan bakildiginda 135
cerrahi hastasindan 26’sina (%19,3), 63 BA hastasindan 24’iine (%38,1) tekrar
miidahale edilmisti (Sekil 2). Istatiksel olarak karsilastirildiginda BA grubunda cerrahi
grubuna gore anlamli olarak yiiksek saptandi (p <0.001). Hastalarin 50 tanesinde
(%24,5) hipertansiyon ve antihipertansif ilag kullanimi mevcuttu. Cerrahi hastalarinin
35°1 (%25,9), BA hastalarinin 12’si (%19) ve stent hastalarinin 3’ (%50) hipertansiyon
nedeniyle antihipertansif ila¢g kullaniyordu. Tim gruplar hipertansiyon ve
antihipertansif ila¢ kullanimi1 yoniinden degerlendirildiginde istatiksel olarak anlamli bir
fark saptanmadi (p=0.172, p=0.155). Hastalarin sadece 7’sinde anevrizma olusumu

saptandi. Bu hastalarin 4’4 (%3) cerrahi, diger 3 hasta (%4,7) balon dilatasyonu
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uygulanmis hastalard:. 2 grup arasinda istatiksel bir fark yoktu (p= 0.999). Anjiyoplasti
uygulanan 2 hastada islem sonrasi girisim gerektirmeyen kiigiik anevrizma mevcuttu.
Asendan aorta anevrizmasi gelisen 1 hastaya greft interpozisyonu ameliyati yapilmisti.
Cerrahi hastalarin 4’ti de anevrizma nedeniyle takipte ameliyat edilmisti. Bu hastalar
koarktasyon tamiri ge¢ yapilmig, 10 yasindan biiyiik, hastalardi. Her 2 grup arasinda
istatiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (p=0.999) (Tablo 5). Balon anjiyoplasti
uygulanan hastalarin 2 tanesinde islem sirasinda gegici supraventrikiiler aritmi
gelismisti. 1 hastada balon sisirilirken riiptiir gergeklesmis ve balon pargasi tam olarak
disar1 ¢ikartilmisti. Cerrahi hastalarinin 1 tanesinde rekiirren larengeal sinir hasari
sebebiyle ses kisikligi mevcuttu. Stent sonrasi 1 hastada cerrahi girisim gerektiren

femoral arter spazmi gelismisti (Tablo 5).

Tablo 5. Komplikasyonlar

Ik islem
Cerrahi Balon Stent
n (%) n (%) n (%) P

Rekoarktasyon 26 (19.3) 24 (38.1)! 0 (0) 0.010?
Hipertansiyon 35 (25.9) 12 (19) 3 (50) 0.172°
Antihipertansif 35 (25.9) 12 (19) 3 (50) 0.155°
Ses kisikligi 1(0,7) 0 (0) 0 (0)
Aritmi 0(0) 2(3.2) 0 (0)
Vaskiiler
Anevrizma 4 (3) 3(4.7) 0 (0) 0.999 P
Femoral a. spazmi1 0(0) 0 (0) 1 (16.6)
Balon riiptiirii 0 (0) 1(1.6) 0 (0)

I: Cerrahi grubuna gore anlamli, a: Fisher freeman Halton Test (Monte Carlo),

b Fisher freeman Halton Test (Monte Carlo); Post Hoc Test: Benjamini-Hochberg correction
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Sekil 2. Ilk islem tipine gore rekoarktasyon oranlari

Islem yasmin uzun dénem sonuglar {izerindeki etkisini gdstermek icin hastalar;
0-3 ay, 3 ay-12 ay, 12 ay-24 ay ve 24 ay {lstii olmak {izere 4 gruba ayrildi. Birinci grup
(<3 ay) 40 cerrahi (%64,5) ve 22 balon (%35,4), ikinci grup (3ay-12 ay); 36 cerrahi
(%70,6) ve 15 balon (%29,4), tigiincii grup (12-24 ay); 11 cerrahi (%78,6) ve 3 balon
(%21,4), dordiincti grup (>24 ay); 48 cerrahi (%62,3), 23 balon (%29,8) ve 6 stent
(%7,8) hastasindan olusuyordu. 0-3 ay yas grubunda rekoarktasyon olmayan 33 hasta
(9%53,2), 3 ay -12 ay yas grubunda 43 hasta (%84,3), 12 ay-24 ay yas grubunda 13 hasta
(%92,9) ve 24 ay isti yas grubunda 65 hasta (%84,2) mevcuttu. Bu sonuglar
karsilastirildiginda rekoarktasyon olmayan hasta sayisi, 0-3 ay yas grubunda diger 3
gruba gore istatistiksel olarak anlaml diisiik saptandi (p=0.003). Ayrica ikinci kez islem
geciren hasta sayis1 0- 3 ay yas grubunda 21 hasta (%33,8), 3 ay -12 ay yas grubunda 7
hasta (%13,7), 12 -24 ay yas grubunda 1 hasta (%7,1) ve 24 ay iistii yas grubunda 9
hasta (%11,8) idi. 0-3 ay yas grubunda ikinci kez girisim gegiren hasta sayisi, 3 ay -12
ay ve 24 ay yas gruplarina gore istatistiksel olarak anlamli yiiksek saptandi (p=0.001).
Sistemik hipertansiyonu olan ve antihipertansif ila¢ kulanan hastalar; 0-3 ay yas
grubunda 9 hasta (%14,5), 3 ay -12 ay yas grubunda 10 hasta (%17,6), 12 ay-24 ay yas
grubunda 2 hasta (%14,3), 24 ay {istii yas grubunda 29 hasta (%38,2) idi. 24 ay istii yas
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grubunda hipertansiyonu olan ve antihipertansif ila¢ kullanan hasta sayisi, diger 0-3 ay
ve 3 ay-12 ay yas gruplarina gére anlamli olarak yiiksek bulundu (p=0.005) (Tablo 6)
(Sekil 3).

Tablo 6. islem yasina gore uzun dénem komplikasyonlarm karsilastirilmasi

YAS
<3 ay 3-12 ay 12-24ay >24 ay
(n=62) (n=51) (n=14) (n=77) "
n (%) n (%) n (%) n (%)

ik islem Cerrahi 40 (64.5) 36 (70.6) 11(78.6) 48(62.3) 0,47

Balon  22(35.4)  15(29.4) 3(21.4) 23(29.8)
Stent  0(0.0) 0(0.0) 0(0.0) 6(7.8)

Rekoarktasyon Yok 33(53.2) B¢P 43 (84.3) 13(92.9) 65 (84.2) <0,001
ILislem 21 (33.8)B° 7(13.7) 1(7.1)  9(11.8)

IIL islem 8 (12.9) 1(2.0) 0(0.0) 3(3.9)

Hipertansiyon Var 9(14.5) 9 (17.6) 2(14.3) 29(37.6) *® 0,005

Yok 53(85.4)0  42(82.4)° 12(85.7) 48 (62.3)

Antihipertansif Var 9 (14.5) 9 (17.6) 2(14.3) 29(38.2) B 0,005

Yok 53 (85.4)° 42 (82.4)° 12(85.7) 48 (61.8)

Fisher freeman Halton Test (Monte Carlo); Post Hoc Test: Benjamini-Hochberg correction, A <3 ay grubuna gore anlamli, B 3-12

ay grubuna gore anlamli, C 12-24 ay grubuna gore anlamli, D >24 ay grubuna gére anlaml
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Sekil 3. Ilk islem yasima gore hipertansiyon gériilme siklig1

[lk islem tiplerine gore bakildiginda 135 cerrahi hastasindan 26’sma (%19,2), 63
BA hastasindan 24’iine (%38,1) ikinci kez miidahale edilmisti. ilk islemi stent olan
hastalarin hicbirine tekrar miidahale edilmemisti. ilk girisimi cerrahi olanlarin 18’ine
(%13,3) BA, 7 hastaya (%5,2) stent ve 1’ine (%0,7) tekrar cerrahi uygulanmusti. Ilk
girisimi BA hastalarinin ise 14 tanesine (%22,2) tekrar BA, 10 tanesine de (%15,9)
cerrahi miidahalede bulunulmustu. Toplamda 12 hasta (%18,8) olmak iizere cerrahi
grubundan 7 hastaya (%5,2) ve BA grubundan ise 5 hastaya (%7,9) iigiincii kez islem
uygulanmak zorunda kalinmisti. Bu hastalarin 7’sine balon, 3’line cerrahi ve 2’sine

stent islemi uygulanmist1 (Sekil 4).
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Sekil 4. Tim nativ aort koarktasyonlu hastalarin akis semasi

Ik islem yasma gore her islem tipi kendi iclerinde karsilastirildiginda cerrahi
grubunda 0-3 ay yas grubunda 15 hastada (%37,5), 3-12 ay yas grubunda 4 hastada
(%11,1), 24 ay iistii yas grubunda ise 7 hastada (%14,6) rekoarktasyon mevcuttu. 12-24
ay yas grubunda higbir hastada rekoarktasyon gelismemisti. Diger 3 cerrahi yas
gruplariyla karsilastirildiginda 0-3 ay yas grubunda rekoarktasyon orani istatiksel olarak
anlaml yiiksek saptandi (p= 0,007). BA yas gruplarinda 0-3 ayda 14 hastada (%63,6),
3-12 ayda 4 hastada (%26,7), 12-24 ayda 1 hastada (%33,3), 24 ay istii 5 hastada
(%21,7) rekoarktasyon gelismisti. 3-12 ay ve 24 ay dsti yas gruplanyla
karsilagtirildiginda 0-3 ay yas grubunda istatiksel olarak anlamli yiiksek saptandi
(p=0.023) (Tablo 7). Fakat ayn1 yas gruplar1 arasinda ilk islem tipine goére (cerrahi,
balon, stent) arasinda bir karsilastirma yapildiginda ise rekoarktasyon oranlar1 arasinda

istatiksel olarak anlamli bir fark bulunamadi (p=0.069; 0.213; 0.578) (Tablo 8).
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Tablo 7. ilk islem (cerrahi, balon, stent) yas grubuna gére rekoarktasyon oranlari

Yas

3ay 3-12 ay 12-24ay >24 P

Rekoartasyon n (%) n (%) n (%) n (%)

Cerrahi Yok 25 (62.5) 32(88.9)~ 11(100.0)~ 41 (85.4)* 0,007
Var 15(37.5)5°  4(11.1)  0(0.0) 7 (14.6)
- Balon Yok 8 (36.4) 11(73.3)» 2(66.7)  18(78.3)~ 0,023
= Var 14 (63.6)5°  4(26.7) 1(33.3) 5(21.7)
Stent Yok 0 (100.0) 0(0.0)  0(0.0) 6 (100.0) -
Var 0(0.0) 0(0.0)  0(0.0) 0(0.0)
Total Yok 33 (54.0) 43 (84.3)» 13(92.9)~ 64 (84.2)~ <0.001
Var 29 (46.0)5°° 8(157)  1(7.1)  13(15.8)

Fisher freeman Halton Test (Monte Carlo); Post Hoc Test: Benjamini-Hochberg correction, A <3 ay
grubuna gore anlamli, B 3-12 ay grubuna gore anlamli, C 12-24 ay grubuna gére anlamli, D >24 ay
grubuna gore anlamlt

Tablo 8. Ilk islem tipi ve yasmna gore rekoarktasyon oranlarin gruplar arasi

karsilastirilmasi
iIk miidahale

Cerrahi- Balon- Stent- P
Yas Rekoartasyon Rekoartasyon Rekoartasyon
<3 ay 15 (37.5) 14 (63.6) 0 (0) 0.069 ?
3-12 ay 4(11.1) 4 (26.7) 0 (0) 0.213°
12-24 ay 0(0.0) 1(33.3) 0 (0) -
>24 7 (14.6) 5(21.7) 0(0) 0.5782
Total 26 (19.3) 24 (38.1) 0(0) 0.010 2

a Fisher freeman Halton Test (Monte Carlo), b Fisher Exact (Exact)
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Ik islem ve ikinci islem arasindaki ortalama siire BA grubu icin ortalama
12,9421 ay (37 giin-8,1 yil), cerrahi grubu igin ortalama 76,6+67,4 ay (70 giin-16,5 yil)
idi. Kaplan-Meier ile tahmini ortalama tekrar girisimsiz sag kalim cerrahide 23,7 yil
olup, sag kalim oranlar1 2 yillik %98,5, 5 yillik %96,1 saptandi. BA grubu i¢in tahmini
ortalama tekrar girisimsiz sag kalim 11,3 yildi. 2 yillik %98,2 ve 5 yillik %91,4
bulundu. BA ve cerrahi hastalar1 tekrar girisimsiz sag kalim agisindan
karsilastirildiginda, cerrahi grubunda istatiksel olarak anlamli yiiksek saptandi

(p<0.001) (sekil 5) (Tablo 9).

Tablo 9. Cerrahi, balon ve stent grubunun tekrar girisimsiz sag kalim oranlari

'I:ekrar 'Ilekrar Tahrr!!nl Tekrar Tahmini Tekrar
. Miidahale Miidahale Miidahale
Ik Var Yok Zamani etmeme P Value
miidahale oranlar 2 yilhik-
N (%) N (%) Median (SH) S yilhk
Cerrahi 26 (19.3) 109 (80.7) 8651 (605.3) 98.5/96.1 <0.001*
Balon 24 (38.1) 39 (61.9) 4130 (401.7) 98.2/91.4
Stent 0 (0.0 6 (100.0) - 100/ 100
Genel 50 (24.5) 154 (75.5) 7259 (842.0) 98.4/95
Kaplan Meier Test *Log Rank (Mantel-Cox), SH.: Standart Hata
Swrvival Functions
10 Ik miidahale
—M1Cemahi
—i" «Balon

— T Stent

O Cenahi-censored
[ Balon-censored
>< Stent-censored

03

0.6

tekrar girisimsiz sagkalim

0,0

takip siiresi [yl

Sekil 5. Tekrar girisimsiz sag kalim; cerrahi, BA ve stentin karsilagtirilmasi
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5. TARTISMA

AOK, cogunlukla duktus arteriosusun (ligamentum arteriosum) baglangic
bolgesine komsu arkus aortanin daha sik olarak sol subklavian arter distalinde diskret
veya uzun segment halinde daraldigi bir lezyondur. Tiim dogustan kalp hastaliginin %5-
8'sini olusturur, insidansi her 1000 canli dogumda 0,2-0,6 oraninda bildirilmektedir
(1,2). Koarktasyon tiim yas araliklarinda, degisen klinik semptomlarla, izole olarak veya
diger kalp defektleri ile birlikte ortaya ¢ikabilen heterojen bir lezyondur. AOK,
genellikle kiigiik yasta tami alirken, adolesan veya yetiskin olana kadar teshis

edilemeyen kiiciik bir hasta grubu da mevcuttur (56).

AOK’da cerrahi tedavi ilk kez 1945'te Craafoord ve Nylin tarafindan
uygulanmustir (16). Ik uygulanim sonrasinda degisik cerrahi teknikler tanimlanmis ve
cerrahi yaygin ve kabul goren tedavi sekli haline gelmistir. Balon anjiyoplasti (BA) ise
ilk kez 1982 yilinda alternatif bir terapi olarak Onerilmistir (5). Ilk zamanlar cerrahi
sonrasi gelisen rezidiiel veya rekiirren koarktasyonlar i¢in kullanilsa da zamanla nativ
koarktasyonda da benzer sonuglar goriilmesiyle yayginlasmistir. Stent tedavisi ise ilk
kez 1990'larin ortalarinda kullanilmistir. Teknolojik gelisim ve iyi sonuglarin siirekli
iyilesme saglanmasiyla daha yaygin kabul gérmiistir (96). Ancak erken cocukluk
doneminde takilan stentlerde somatik biiyiimeye bagl olarak rekoarktasyon gelismesi

ve tekrar genigletme ihtiyaci stent kullanimini kisitlayici ana faktorler olmustur (98).

Her ne kadar cerrahi ve perkiitan teknikler yillar icinde gelismis olsa da yasam
beklentisi, genel popiilasyon ile karsilagtirildiginda daha azdir. Girisim sonras1 geg
komplikasyonlarin insidansi, azalmis sag kalimda onemli bir rol oynar. Koarktasyon
onarimi sonrasi ge¢ Oliimlerin ¢ogu rekoarktasyon, persistan hipertansiyon, koroner
arter hastaligi, kalp yetmezligi, inme ve ani 6liim gibi komplikasyonlardan kaynaklanir
(6,7). Diger taraftan tedavi edilen AOK hastalarda yapilan izlem c¢aligmalar hastalarin
rekoarktasyon, rezidiiel sistemik hipertansiyon ve aort anevrizmasi veya diseksiyonu

gibi 6nemli sorunlar yasayabilecegini gostermistir (95-102).

Koarktasyonun klinik prezentasyonu, yenidogan ve siit cocuklarinda kalp
yetmezligi, daha biiylik ¢ocuk veya yetiskinde asemptomatik hipertansiyon ve/veya bir
ifirim olmak iizere degiskenlik gostermektedir (5). Duktal bagimli veya “kritik

koarktasyon” olan yenidoganlarda genellikle duktus arteriosusun kapanmasindan sonra
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kalp yetmezligi, asidoz ve sok goriiliir. Hemen tibbi resiisitasyon ve miidahale olmazsa
olim hizla gergeklesebilmektedir (103,104). Bu c¢alismada da kalp yetersizligi
semptomlar1 nedeniyle tan1 alan hastalar ilk 3 ayda doneminde basvurdu (yas ortalamasi
49,8 £+ 82,4 gilin). Daha az ciddi koarktasyon olan hastalara, tifiirim duyuldugunda veya
hipertansiyon kaydedilene kadar tan1 konamayabilir. Tanis1 konmadan yetiskine girmis
hastalarda en sik rastlanan semptom hipertansiyondur (41). Bu ¢alisma da rastlantisal
hipertansiyon sebebiyle bagvuran hastalar daha biiylik ¢ocuk ve adolesanlardi (yas
ortalamast 9 + 5,3 yil). En sik bagvuru nedeni 134 hasta (%65,6) ile iflirlim

duyulmastydi ve hastalarin yas ortalamasi 2,1 + 3,1 yild1 (1).

Bu  c¢alismadaki  akut  hemodinamik  ve  anjiyografik  sonuglar
degerlendirildiginde, islem Oncesi iist-alt ekstremite sistolik kan basinci farklari ortanca
degerleri cerrahi, balon ve stent gruplari icin sirastyla 37.5, 31 ve 23.5 mm Hg idi. Islem
sonrasi sirastyla 10, 13 ve 7 mm Hg’ a geriledi. Gruplar arasi bakildiginda anlamli bir
fark saptanmadi. Bugiine kadar, basarili bir onarimi tanimlamak i¢in ist-alt ekstremite
kan basinci farki i¢cin kanitlara dayal bir kriter olusturulmamistir. Bununla birlikte,
genis ¢apl calismalarda bu farkin <20 mm Hg diismesi acil hemodinamik sonuclar
acisindan basarili olarak ifade edilmistir (78,81,100,105). Bu ¢alismada islem sonrasi
uist-alt ekstremite kan basinci farki <20 mm Hg olan hasta yiizdesi cerrahi grubunda
%81,4, BA grubunda %84 ve stent grubunda %100°dii. Farkli yas gruplarinda %78-
%91 arasinda degisen benzer yiizdeler elde edilmistir (78,81,98).

Sistolik basing gradiyentlerin énemli 6l¢iide azaltilmasi, literatiirde gosterildigi
gibi hem cerrahi hem de transkateter yontemle gergeklestirilebilir (105-108). Islem
oncesi Doppler EKO ile 6l¢iilen basing gradiyentleri cerrahi grup i¢in ortanca degerinin
60 mm Hg’dan 22 mm Hg’a BA i¢in 60 mm Hg’dan 24 mm Hg’a ve stent i¢in 50 mm
Hg’dan darliksiz diizeye geriledigi goriildi. Her iki tedavinin (balon, cerrahi) de
transkoarktasyon gradiyentini azaltma acgisindan elde ettigi akut sonuclar esdegerdi.
Stent grubunda anlamli olarak diisiik saptandi. Stent tedavisinin gradiyent azaltmada
daha etkin oldugu bildirilse de bu ¢alismada bunu dogrulamak i¢in daha fazla hastaya
ithtiyag vardir.

BA oOncesinde kateter ile Olgiilen sistolik basing gradiyentinin islem sonrasi
anlaml olarak azaldig: goriildii. Islem 6ncesi ¢ikan ve inen aorta arasindaki ortalama

tepe sistolik basing farki ortancast 41 mm Hg idi. Islem sonrasi bu fark 8 mm Hg’a
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geriledi. Islem basaris, islem sonrasi koarktasyon gradiyentinin 20 mm Hg’nin altina
diismesi basarili olarak degerlendirildi. Tiim hastalarda erken islem basarist %93
bulundu. 6 stent hastasinda %100 basar1 saglanmisti. Rezidiiel gradiyent <20 mm Hg
olan hastalarin yiizdesiyle belirlenen tedavinin etkisi BA grubunda %85 ile %100
arasinda (85,109,120) ve stent onarimindan sonra %95-%100 arasinda degismektedir

(110-112). Calismadaki oranlar da bu arastirmalarla uyumluydu.

Calismadaki hastalarin 129’una (%63,2) ek miidahale gerektirmeyen kardiyak
anomali eslik etmekteydi. Cerrahi, balon ve stent hastalar1 arasinda eslik eden anomali
yoniinden fark saptanmadi. En sik lezyon 54 hastada (%42) bikispit aort kapagiydi.
Daha sonra sirasiyla 27 hastada PDA, 20 hastada VSD, 20 hastada AS, 8 hastada ASD
mevcuttu. Bu calismada oldugu gibi AOK ile birlikte en sik goriilen kardiyovaskiiler
malformasyon bikiispit aort kapagidir. Koarktasyonlu hastalarda yapilan daha yeni
calismalar, %45-%62 arasinda degisen prevalanslar ile ¢alismamizla benzer sonuglar
bulmustur (105,113,118). Walhout ve ark (100) cerrahi ve balon hastalarinin
karsilastirildigr arastirmada, en sik bikiispit aort kapagi ve PDA daha sonra VSD, AS,
ASD’nin eslik ettigi goriilmiistiir.

Transkateter girisim sonrasi en sik goriilen akut komplikasyon, 6zellikle 1 yasin
altindaki bebeklerde daha sik goriilen femoral arter (%6-%17) hasaridir (77,98,114).
Bununla birlikte, diisiik c¢apli balonlarin kullanilmasi, bu tiir komplikasyonlarin
azalmasini saglamistir (83). Bazi arastirmacilar tarafindan iliofemoral tikaniklik veya
darlik %22-58’¢ varan yiiksek oranlarda bildirirken (115,134), kii¢iikk ¢capl ve diisiik
basingli balonlarla femoral arter komplikasyonuna rastlanmadigini  belirten
arastirmacilar da bulunmaktadir (74,130). Bu ¢alismada da sadece 1 hastada femoral
arter spazmi, 1 hastada balon riiptiirii gergeklesti. Balon riiptiirii olan hastada balon
herhangi bir komplikasyon gelismeden ¢ikartildi. 63 hastadan sadece 1’inde femoral
arter spazmi saptanmasi sasirtict bulundu. Bu oranin diisilk olmasinin, teknik veya
merkezimize bagli olmasindan daha c¢ok kayitlarin yeterli tutulmamasina ya da bu

kayitlara ulagilamamasina bagli oldugu diisiiniildii.

Rekoarktasyon, primer AOK tedavisi sonrasi bilinen bir komplikasyondur.
Rekoarktasyon goriilme sikligi ameliyat sonrast %8-22 oraninda bildirilmistir (116-
118). Aortik arkin hipoplazisi, erken yasta primer miidahale, emilemeyen siitiir

materyali, onarimin yetersiz uzatilmasi ve kalan duktal dokular gibi sebeplerin cerrahi
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sonrast rekoarktasyon gelisimi ile ilgili oldugu bildirilmistir (116,117,122). Ameliyat
yasinin kiigiik olmas1 yiiksek restenoz riski tasir (6,123). Brouwer ve ark. (124) ise
rekoarktasyon ic¢in girisim agirligin tek basina yastan daha Onemli bir belirleyici
oldugunu One siirmiistir. Daha once yapilan calismalar, rezeksiyon ve ug¢ uca
anastomoz teknigi ile ameliyat edilen hastalarda yiiksek oranda restenoz oldugunu
gosterse de (7,139), giincel galismalar rezeksiyon ve ug¢ uca anastomoz uygulanan
hastalardaki restenoz oranmin diger tekniklerle ameliyat edilen hastalardan ¢ok farkli

olmadigin1 gostermistir (125).

Nativ AOK’nda BA tedavisinin %8 ile %32 arasinda degisen rekoarktasyon
oranlarina sahip oldugu gosterilmistir (81,119,126). Nativ koarktasyonda yiiksek oranda
erken rekoarktasyon olmasi, tekrarlayan girisimler gerektirmesi, illio femoral arterlerde
zedelenme yapabilmesi gibi nedenler tedavide BA tercihini sinirlayan faktorler
arasindadir (74). Ozellikle yenidogan ve 3 ay altindaki hastalarda heniiz duktus
dokusunun gerilememesi, koarktasyonlarin uzun segment olabilmesi, transvers ark veya
istmus hipoplazisinin koarktasyona eslik etmesi gibi bulgularin yeniden girisim riskini
arttirdig@1 gosterilmistir (77,127,128). Buna karsilik BA’nin hemodinamik durumu koti
olan ve cerrahi i¢in yiiksek risk tasiyan yenidogan ve kiiciik bebeklerde daha iyi
sartlarda cerrahi uygulanmasma olanak taniyan, palyatif bir yontem olarak da
kullanilabilecegi genel kabul goren bir yaklasimdir. Ayni zamanda cerrahi ihtiyacin
geciktirilmesi ve cerrahi kosullarin iyilestirilmesine ve basari oraninin artmasina
yardimct olabilmektedir. Rekoarktasyon sik olsa da genellikle kalp yetersizligi
semptomlar1 eslik etmeden ortaya ¢ikar ve bu da hastanin cerrahi tamirinin daha iy1

kosullarda yapilmasini saglar (78,128-131).

Yenidogan ve kiigiik siit ¢ocuklarinda cerrahi tedavi de BA tedavisi de
rekoarktasyon agisindan yiiksek risk tasir. Bu ¢alisma sonuclarina bakildiginda da en
yiiksek rekoarktasyon oranlar1 bu yas doneminde saptandi. BA hastalarinda islem
yapildig1 yasla rekoarktasyon oranlar1 karsilastirildiginda rekoarktasyon orani; 3 ay alti
%63,6, 3-12 ay %26,7, 12-24 ay %33,3, 24 ay stii ise %21,7 saptandi. Yas arttikca, 12-
24 ay yas grubu harig, rekoarktasyon olasiliginin azaldigimi goriildii. 12-24 ay gruptaki
farklilik hasta sayisinin az olmasiyla agiklanabilir (3 hastadan 1’inde). U¢ aydan kiigiik
hasta grubunda yiiksek olarak saptanan rekoarktasyon orani istatiksel olarak da anlamli

bulundu (p=0.023). Cerrahi uygulanan hastalarin yas gruplarina gore rekoarktasyon
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oranlar1 incelendiginde bu oran; 3 ay alt1 %37,5, 3-12 ay %11,1, 24 ay iistii %14,6 idi.
Cerrahi gruptan rekoarktasyon oranlarmin genel dagilimi 12-24 ay grubu hari¢ BA
grubu ile benzer sekildeydi. 12-24 ay grubunda BA grubundan farkli olarak herhangi bir
hastada rekoarktasyon gelismemisti. 3 ay alt1 cerrahi yas grubunda da tespit edilen

yiiksek rekoarktasyon orani istatiksel olarak anlamliyd: (p= 0.007).

Yenidogan ve 3 ay altt hastalardan olusan c¢alismalara bakildiginda
rekoarktasyon oranmi katilim kriterlerine (yas, iliskili kardiyak defektler, calisma siiresi
vb.) ve takip siiresine bagli olarak degismekle birlikte, cerrahi sonrasi rekoarktasyon %6
ile %46,2 arasinda (57,127,138), BA sonrasi rekoarktasyon %37,8-82,6 oraninda
goriilmektedir (77,130-135). Bu ¢alismada 3 ay alti yas grubundaki rekoarktasyon
oranlar1 (cerrahi %37,5, BA %63,6) daha onceki ¢aligmalarla benzerdi ve diger yas

gruplarina gore istatiksel olarak anlamli yiiksek saptandi.

BA uygulanmis nativ AOK’lu hastalar1 i¢eren ¢alismalarda restenoz riskinin
hastanin yasi artik¢a diistiigii, biliylik ¢ocuklar ve yetigskinlerde bu oranlarin %7-8’e
kadar indigi bildirilmistir (81,109,140,141). ilk 1 yasta BA sonras1 rekoarktasyon siklig
%40, 1 yas tstl ¢cocuklarda %10-30 olarak bulunmustur (80,100,130,142). Fletcher ve
ark. (78) basarili dilatasyondan sonra %23 restenoz insidansi gozlemlemislerdir. Bu
oran 1 ila 6 ay arasinda %30 iken, daha biiyiik hastalarda %20'in altina diigmistiir.
Mendelsohn ve ark. (81) ise genel restenoz insidansini %13, 12 aydan kiigiik cocuklarda
%60 ve daha biiyik c¢ocuklarda %7,3 bulmuslardir. Rao ve ark. (98) yaptiklart
caligmada genel rekoarktasyon oranini %27; yenidoganlarda (<1 ay) %83, 1 ay ile 1 yil
arasindaki bebeklerde %39 ve daha biiyiik ¢ocuklarda %8 olarak bildirmistir. Cerrahi
tedavi de operasyon yasinin kiigiilk olmasi, rekoarktasyon ve tekrar miidahale
gereksinimi igin bir risk faktorii olarak bildirilmistir (47,53,144). Yenidogan déneminde
cerrahi uygulanan AOK hastalarda rekoarktasyon orami %44’lere ulasirken biiyiik
cocuklarda bu oran igin %11 degerleri verilmektedir (97). Koller ve ark.’nin
calismasinda 10 yillik takip sonucunda, 2 yasin altinda tamir edilen bebeklerin
%10,8'inde, daha biiyiik ¢ocuklarin %3,1'inde rekoarktasyon goriilmiistiir (144). Bu
calismada ise cerrahi uygulanan 3 ay ile 1 yas arasindaki hastalarda ancak %11,1
oraninda rekoarktasyon goriildii. 1-2 yas arasi hastalarda ise rekoarktasyon goriilmedi.
1-2 yas arasi cerrahi uygulanan hasta sayis1 (11 hasta) diger gruplara gore rolatif olarak

daha kiiciik oldugu i¢in konuyla ilgili fikir yiirlitmeyi sinirlamaktadir.
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Bu calismada ilk girisim sonrasinda ikinci bir girisime kadar gegen siire BA
grubu i¢in ortalama 12.9+£21 ay (37 gilin-8,1 y1l), cerrahi grubu i¢in ortalama 76,6+67,4
ay (70 giin-16,5 y1l) idi. Kaplan-Meier ile tahmin edilen ortalama tekrar girisimsiz sag
kalim cerrahide 23,7 yil olup, sag kalim oranlar1 2 yillik %98,5, 5 yillik %96,1'di. BA
grubu i¢in tahmin edilen ortalama tekrar girisimsiz sag kalim 11,3 yildi. 2 yillik %98,2
ve 5 yillik %91,4 bulundu. BA ve cerrahi hastalar1 arasinda tekrar girisimsiz sag kalim

ortalamalar1 karsilastirildiginda, cerrahi grubunda istatiksel olarak anlamli yiiksekti.

Nativ AOK’da cerrahi ve BA uygulamasinin erken ve ge¢ donem izlem
sonuclarint karsilastiran genis serili ¢alisma sayist azdir. Literatiirde cerrahi ve BA
sonuglarinin benzer olup aradaki farkin belirgin olmadigini 6ne siiren ¢alismalar olsa da
(100,106) ¢ogu g¢alismada varilan sonug¢ cerrahi uygulamasi sonrasi rekoarktasyon
oraninin daha diisiik oldugu yoéniindedir (105,134-136). Bu calismalarda bildirilen
rekoarktasyon oranlari cerrahi i¢in %0- %30, BA igin %0-%82 arasinda degismektedir
(72,100,120,134-138). Bu ¢alismada elde edilen rekoarktasyon oranlar1 literatiir
sonuglarina benzer olarak BA grubunda (%38,1), cerrahi grubuna (%19,3) gore anlamli
olarak yiiksek saptandi. Ylinen ve ark tarafindan yapilan ve bu g¢alismayla ayni yas
gruplarinda rekoarktasyon oraninin karsilastirildigr bir ¢alismada, ameliyat sonras1 251
hastanin 40’1na (%16), BA uygulanan 40 hastanin 9’una (%23) ve stent uygulanan 13
hastanin 4’iine (%31) tekrar miidahale gerekmistir (148).

AOK’nda cerrahi teknigin de restenoz iizerinde etkili oldugunu siiren ¢aligmalar
vardir. Giiniimiizde rezeksiyon ve uzatilmis u¢ uca anastomoz Ozellikle kiiciik
cocuklarda, diisiik mortalite ve diisiik restenoz (%4-11) oranlari nedeniyle daha g¢ok
tercih edilen bir cerrahi tekniktir (57,58). Bu ¢alismada da u¢ uca anastomoz toplam
109 hasta (%80,7) ile en gok tercih edilen yontem olmustur. Ne yazik ki, aortun tim
koarktasyon formlari rezeksiyon ve ug¢ uca bir anastomoz i¢in uygun degildir. Bu gibi

hastalarda subklaviyan flep ve aortik baypas gibi baska teknikler tercih edilmektedir.

Endovaskiiler stent uygulanmasi, BA'ya gore daha diisiik restenoz ve anevrizma
olusumu riski sebebiyle tercih edilen bir yontemdir (120). Buna karsilik kiiciik
cocuklarda stent implantasyonu, siklikla redilatasyona ihtiyag duyulmasi, intimal
proliferasyon ve restenoz goriilme siklig1 ve anevrizma riski nedeniyle tartigmalidir
(149). Bu calismadaki Stent hastalarinin da medyan yas1 15,2 idi. Ortalama 6 yillik

takip sonunda higbir hastada rekoarktasyon goriilmedi. Yapilan g¢alismalarda stent
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implantasyonu sonrast bildirilen rekoarktasyon oranlar1 %10’un altindadir. Bu
calismada ise stent uygulanan hastalarin hicbirinde rekoarktasyon saptanmamistir
(105,150,151). Stent uygulanmis hasta sayisinin az olmasi ¢alismadaki rekoarktasyon
goriilmemesini tartismayr sinirlamaktadir. Stent implantasyonu elastik  ‘rekoili’
engellemekte, genis liimen cap1 ve diisiik akut rezidiiel gradiyent gibi mekanizmalarin
diisiik rekoarktasyon oranlariyla iligkili oldugu one siiriilmektedir (79,152,153). Buna
karsilik, stent uygulamasi sirasinda kalin tasiyict kiliflarin kullanilmasi yasla birlikte
damar ¢apmin biiylimesine ragmen stentin adapte olamamasi stent kullanimini daha

biiyiik ¢ocuklar, ergenler ve yetiskin hastalarla sinirlamistir.

Uzun siireli prognozu etkileyen diger bir faktdr aort anevrizmasi olusumudur.
Anevrizma olusumu, Cerrahi onarimindan sonra bilinen bir komplikasyondur. Basarili
cerrahi onartma ragmen, hastalarin %9' unda onarim bolgesinde veya yakininda
gelisebilmektedir (67-69,144,154). Knyshov ve ark. (155), koarktasyon onarimindan
sonra 891 hastanin 48'inde (%5,4) anevrizma bildirmistir. Anevrizma olusma riski
subklavian flep ve prostetik yama grefti onarimlarindan sonra en yiiksek, rezeksiyon ve
u¢ uca anastomozda ise en distiktiir (154). Ayrica koarktasyon cerrahisinin ge¢ yasta
gegirilmesi, transvers arkus aorta hipoplazisi de aort anevrizmasi olusumuyla iliskilidir
(154,156).

Basarili BA uygulamasinda, aortada intimal ve medial hasar olusur. Takipte
aortik anevrizma gelisimine yol acabilir. Uygulama sirasinda biiyiik balon kullanilmasi
ve fazla gerilmenin yani sira, aort duvarinin yapist (Kistik medial nekroz) gibi diger
faktorler de anevrizma olusumundan sorumlu tutulmaktadir (76,133). Yapilan
caligmalarda dilatasyon bolgesinde anevrizma insidansit %0-11 olarak bildirilmistir
(78,98,99,157). Ozellikle yenidogan ve kiigiik siit cocuklarinda anevrizma gelisme riski
yiksektir (77,117,129). Son ¢alismalarda BA sonrasi anevrizma olusumu insidansi %0
ile %6 arasinda degismektedir (109,114).

Her iki girisimin Kkarsilastirildigi ¢alismalarda genellikle BA tedavisinde
anevrizma gelisme riskinin cerrahiye gore daha yiiksek oldugu bildirilmistir. Shaddy ve
ark. (136) 3-10 yas araligindaki gocuklarla yaptig1 caligmada, takipte cerrahi sonrasi
anevrizmaya rastlanmazken BA sonrasi %20 oraninda anevrizma gelistigi goriilmiistiir.
Cowley ve ark. randomize tek merkezli, 3 ila 10 yas arasi ¢ocuklarla yiirittiikleri

caligmada, girisimden ortalama 14 yil sonra BA hastalarinin %35'ine kiyasla cerrahi
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hastalardan higbirinde anevrizma gelismemistir (134). Benzer sekilde, 2014 CCISC
gozlem caligmasi, orta siireli takipte nativ koarktasyonlu hastalarin %24'inde balon

anjiyoplasti sonrasi aort anevrizmasi gelistigini gostermistir (158).

Stentler, damar duvarinda elastik ‘rekoilin’ daha az olmasi ve diseke intimay1
sabitleyip, stabilize etmesi sebebiyle anevrizma olusum riskini en aza indirmektedir.
Stent kullanimindan sonra anevrizma gorilme sikhigt %1,4 ila %17 arasinda
degismektedir (110,153,159). Forbes ve ark. (120) balon anjiyoplasti, stent ve cerrahi
yontemleri karsilastirdiklar1 ¢alismada, anjiyografik, MRG/BT goriintiilemelerle kisa
dénem izlemde, balon grubunda %14,3, stent grubunda %3,1, cerrahi grupta %11,5,
orta donem izlemde balon grubunda %43,8, stent grubunda %5,4, cerrahi grupta %12,5

oraninda anevrizma tespit edilmistir.

Bu ¢alismada tiim hastalarda anevrizma olusumu sikligi %3.,4 saptandi.
Anevrizma gelisen hastalarin 4°i (%3) cerrahi, diger 3 hasta (%4,7) ise BA grubunda
yer almaktaydi. Konuyla ilgili olarak yapilan ilk ¢alismalarda hem cerrahi hem de BA
icin daha yiiksek anevrizma olusumu sikhigin1 bildirmisse de sonraki calismalarda
bildirilen oranlar %0 ile %6 arasinda degismektedir (76-78,98-100,106,109,157,140).
Bu calismada da benzer anevrizma oranlari bildirildi. Anevrizma olusumu agisindan BA
ile cerrahi tedaviyi karsilastiran, BA’de cerrahi gruba gore daha yiiksek aort anevrizma
oldugunu bildiren bazi ¢aligmalarin aksine bu g¢alismada BA ve cerrahi bir fark
saptanmadi (120,134-137). Buna karsiik c¢alisma sonuglari, anevrizma olusum
acisindan iki tedavi arasinda bir fark olmadigini gdsteren Wu ve ark tarafindan yapilan

meta-analizdeki sonuglar ile uyumluydu (160).

Anevrizma gelisimi acisindan stent hastalar1 degerlendirildiginde takip siiresinde
stent hastalarin hicbirinde anevrizma gelismedi. Hastalarimizin hepsine adolesan
donemde miidahale edilmisti. Ancak hasta sayisinin azlig1 nedeniyle (6 hasta) saglikli
degerlendirilme yapilamadi. Stent implantasyonunun potansiyel anevrizma olusumu
riskini diisiirdiigii ve BA’ye bagh aort riiptiirii tedavisinde kritik bir rol oynadigi
bilinmektedir (161,162). Bu nedenle, stent implantasyonu, nativ AOK’nun girisimsel
tedavisine biiylik bir tamamlayic1 olabilir ve stentlerin cerrahiye karsi etkinligini

karsilastirmak i¢in daha fazla ¢caligma tasarlanmalidir.

Arteriyel hipertansiyon, AOK’lu hastalarin uzun dénem takiplerinde, anatomik

olarak miikemmel bir onarimdan sonra bile, restenoz belirtisi olmadan da yiiksek oranda
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goriilebilen bir bulgudur. Her ne kadar kan basinci tipik olarak basarili bir onarimdan
sonra diigse de yasamin ilerleyen donemlerinde persistant veya tekrarlayan
hipertansiyon veya egzersiz ile orantisiz sistolik hipertansiyon gozlenir. Birgok
calismada onarim sonrasi ge¢ sistemik arter hipertansiyonunun nedeni arastirilmistir.
Rekoarktasyon, endotel disfonksiyonu, ark morfolojisi, bozulmus baroreseptor dahil

olmak tizere birgok faktor arteriyel hipertansiyonun nedeni olarak éne siiriilmiistiir (78).

Cerrahi koarktasyon onarimi sonrasi persistant sistemik hipertansiyon hastalarin
%25 ila %68'ini etkiledigi bilinmektedir (139,163). Presbitero ve ark. koarktasyon
onarimindan 30 y1l sonra hastalarin sadece %32'sinin normotansif oldugunu bildirmistir
(7). Ayrica hipertansiyon prevalansinin ameliyattan hemen sonra azaldig: ve izlemin ilk
yillarinda azalmaya devam ettigi fakat 5 yillik takip siiresinin ardindan goriilme
sikliginin giderek artmaya basladigi goriilmistiir (139). Rode’s-Cabau ve ark. nativ
AOK tanil1 30 cerrahi ve 50 transkateter (31 balon, 19 stent) hastasinin sonuglar1 geriye
doniik karsilastirnilmistir. Ortalama 3 yillik takip sonunda iki grup arasinda sistolik kan
basinci ve antihipertansif ilag kullanimi agisindan anlamli bir fark olmadiginm
bildirmislerdir (antihipertansif ilag %21 ve %28) (121). Konjenital Kardiyovaskiiler
Girisimsel Calisma Konsorsiyumu'ndan (CCISC) 36 merkezin katilimiyla 217 stent, 61
BA ve 72 cerrahi toplamda 350 hastanin sonuglar1 prospektif olarak degerlendirilmistir.
Ug grup arasinda istirahat hipertansiyonunda anlamli bir fark saptanmamistir. Bununla
birlikte, BA grubu (%28), stent ve cerrahi gruplardan daha yiiksek oranda
hipertansiyona sahip olma egilimindedir (120).

Sadece nativ koarktasyonlu hastalarin dahil edildigi ¢ok merkezli bir ¢alisma,
intraluminal anjiyoplasti ve cerrahi aort rezeksiyonunun arteriyel sistemik basinci
azaltmada benzer sekilde etkili oldugu gosterilmistir (105). ik girisim yasmin ayni
oldugu (ortalama 5 yas) baska bir ¢alismada BA hastalarin %21°i, cerrahi hastalarinin
%?31°1 hipertansif bulunmustur (105). Yine girisim yasinin ayni oldugu pediatrik bir
calismada 16 yillik takip sonunda istirahat kan basinglar1 karsilastirildiginda cerrahi ve
BA grubu arasinda bir fark bulunamamistir (134). Rao ve ark. 67 BA hastasini ortalama

8,3 yil takip etmis ve sistemik hipertansiyon prevalansini %23 bulmustur (98).

Literatiire bakildiginda basarili bir sekilde tedavi edilen AOK’lu hastalarda
girisimden 10 ila 20 yil sonra tespit edilen sistemik hipertansiyon sikligi %20-%40

arasindadir. Bu caligmada tiim hastalar degerlendirildiginde hipertansiyon orani %24,5
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idi. Bu oran, cerrahi grubunda (%25,9) ve BA grubunda (%19) literatiir alt sinirina
yakind1 (6,7,98,105,121,137,139,163,164). Cerrahi grupta BA grubuna gore biraz daha
yiiksek bulunsa da istatiksel olarak anlamli bir fark saptanamadi (p=0.172, p=0.155).
Her iki grubun ilk girisim yas ortalamalar1 arasinda fark yoktu. Hipertansiyon
prevalansinin biraz daha yiiksek olmasinin sebebinin, cerrahi grubun takip siiresinin
(11,5 yil) BA grubuna (7,2 yil) gore daha uzun olmasiyla iliskili olabilecegi ve BA
hastalarin takip siiresi daha uzatilirsa bu oranin cerrahi gruba yaklasabilecegi
diistintildii. COALA ¢alismasinda da ortalama 19 yillik takip sonunda, hastalarin %23’
hipertansif ve %25'i antihipertansif ila¢g kullanmaktadir. Bu kesitsel calismada,
hipertansiyon i¢in yas en onemli risk faktoriidiir (164). Ayni hasta grubuyla yapilan
calismada ise ortalama 31 yillik takip sonunda antihipertansif ila¢ gereksinimi %25'ten
%353'e yiikselmistir. Ayrica bu hastalarin neredeyse yarisi ilag tedavisi ile bile hala
hipertansiftir. Bu da arteriyel hipertansiyonun ilerici bir karaktere sahip oldugunu
gostermektedir (165). Bu c¢alismadaki stent hastalarinin 3’4 (%50) hipertansiyon
nedeniyle antihipertansif ila¢ kullaniyordu. Stent uygulananlarda %350 gibi yiiksek
hipertansiyon saptanmasinin nedeninin, hastalarin ge¢ tedavi edilmis olmasina bagl

oldugu (girisim yas1 ortancasi 15,5 yil) diistintildii.

Ge¢ sistemik hipertansiyon ve ge¢ mortaliteye etki eden oOnemli risk
faktorlerinden birisinin de tedavi sirasindaki yas oldugu bilinmektedir (6,53,101). Siit
¢ocugu donemi boyunca (<1 yil) ameliyat olan hastalarin uzun dénem izlemlerinde
daha diisiik geg¢ sistemik hipertansiyon oranina sahip oldugu bildirilmistir (6,53,143).
1995'ten Once yayimnlanan ¢alismalarda, 1 yas altinda koarktasyon onarimi gegirmis
olanlarda ge¢ sistemik hipertansiyon goriilme oran1 %4,2-%26 arasinda degismektedir
(6,53,143,144). Lillitos ve ark. Ekim 2005-Ekim 2014 tarihleri arasinda primer cerrahi
onarim riskinin gecirmis cocuklart yas gruplarina ayirarak retrospektif olarak
degerlendirmistir. Sonuglar yenidogan donemine kiyasla, siit cocugu ve gec cocukluk
doneminde primer cerrahi onarim yapilmasit durumunda hipertansiyon riskin sirasiyla
4,5 kat ve 10,5 kat daha yiiksek oldugunu gostermistir (145). Bununla birlikte, erken
yasta onarim yapilan (ortalama 0.2-5 yas) daha yeni c¢aligmalarda, arteriyel
hipertansiyon prevalansinin hala %30-45 oldugu bildirilmektedir (146,147). 169 hasta
(41 balon, 128 cerrahi) ile yapilan baska bir ¢alismada sistemik hipertansiyon BA
grubunda %19,5, cerrahi grubunda %21,9 saptanmustir. Ilk islem yas gruplari arasinda
degerlendirilme yapildiginda ise 1 yas altinda BA grubunda %13, cerrahi grupta %15 ve
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1 yas iistii BA grubunda %33, cerrahi grupta %38 saptanmistir (137). Bu veriler erken
yasta basarili koarktasyon onarimi sonrasinda bile arteriyel hipertansiyon prevalansinin

hayal kiriklig1 yarattigini gostermektedir.

Yas gruplan arasinda degerlendirilme yapildiginda ise sistemik hipertansiyonu
olan ve antihipertansif ilag¢ kullanan hasta 0-3 ay grubunda %17,6, 3 ay -12 ay grubunda
%19,6, 12 ay-24 ay grubunda %14,3, 24 ay lstii yas grubunda %38,2 idi. 24 ay iistii yas
grubunda hipertansiyonu olan ve antihipertansif ila¢ kullanan hasta sayisi, diger 3 ay
alt1 ve 3 ay-12 ay yas gruplarina gore anlamli olarak yiiksek bulundu (p=0.005). Daha
onceki ¢alismalarda 1 yas altinda miidahale edilen hastalarin daha diisiik ge¢ sistemik
hipertansiyon oranina sahip oldugu ortaya konmustur (6,53,101,137,138,143,144). Bu
calismada da 2 yas altt AOK onarimi geciren hastalarda gec sistemik hipertansiyon

goriilme oran1 daha diisiik bulundu.

Bu ¢alismanin geriye doniik olmasi ve randomize olmamasi ¢aligmanin temel
kisitlamalaridir. Ayrica ozellikle stent ve nispeten BA grubundaki hasta sayisinin

cerrahiye gore az olmasi gruplar arasindaki farklar tespit etme giiciinii azaltmis olabilir.

Sonug olarak, yine de basarili tedaviye ragmen hem cerrahi hem de transkateter
yaklasimlar sonrasi uzun dénemde kardiyovaskiiler risklerin devam ettigi goriildi. Bu
yiizden koarktasyonlu hastalarin taninmasindaki ve tedavisindeki ilerlemelere ragmen,
gelecekteki cabalar prosediirel yonlerin iyilestirilmesine ve bu durumun uzun stireli
morbidite ve sag kalimma yonelik olmalidir. Yakin ge¢miste, aort koarktasyonda
cerrahi, BA ve stentin uzun dénem sonuglarinin karsilastirildiginda ¢ok fazla makale
yaymlanmamistir. Yenidogan doneminden ergenlige ve geng eriskinlige kadar farkl yas
gruplarindaki hastalar1 karsilagtirarak cerrahi ve transkateter tedavisinin uzun vadeli

sonuclarini aragtirmak i¢in ileriye doniik ¢ok merkezli calismalara ihtiya¢ vardir.
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6. SONUCLAR

Hastalarin 141’1 (%69,1) erkek, 63’1 (%30,9) kiz idi. Erkek/kiz oran1 2.2/1
olarak saptandi. Hastalarin bagvuru anindaki yas ortancasi 4,4 ay ve viicut

agirliklar1 ortancasi ise 5,5 kg idi. Hastalar ortalama 10,4 y1l + 6,2 yil izlendi.

En sik bagvuru nedeni 134 hasta (%65,6) ile iiflirlim duyulmasi idi. 41 hasta
(%20) kalp yetersizligi semptomlari, 24 hasta (%11,8) rastlantisal
hipertansiyon, 4 hasta (%1,9) fetal, 1 hasta da (%0,9) berry anevrizma riiptiirii

sonrasi tani almisti.

Fizik muayenede 114 hastada (%56,7) femoral nabizlar alinamamaktaydi.
Femoral nabizlar 74 hastada (%36,3) zayif olarak alinmaktaydi. 13 hastada
(%6,5) bir patoloji olmadigi kaydedilmisti. Bagvuru sirasinda 143 hasta
(%70,1) hipertansif, 29 hasta (%14,2) normotansifti. 32 hastanin (%15,7)

tansiyon verileri dosyada bulunamadi.

Hastalar ilk iglem tiplerine gore; cerrahi, balon ve stent olmak iizere 3 gruba
ayrildi. Cerrahi grubu 135 hasta, BA grubu 63 hasta ve stent grubu 6 hastadan
olusmaktaydi. Gruplar arasinda cinsiyet dagilimi agisindan anlamli fark

saptanmadi.

Hastalarin islem sirasindaki yas ortancalar sirasiyla cerrahi grubunda 7 ay, BA
grubunda 8 ay, stent grubunda 15.5 yasti. Stent grubunun islem yasi, diger iki
gruba gore anlamli olarak yiiksek saptandi (p=0.009). Viicut agirlig1 agisindan
degerlendirildiginde, stent grubunun ortanca degeri 52,5 kg idi. Diger iki gruba
gore anlamli olarak yiiksek saptandi (p <0.001).

Cerrahi grubunun takip siiresi ortancasi 11,5 yil, BA grubu ortancas1 7,2 yil ve
stent grubu ortancasi 5,9 yil olarak belirlendi. Cerrahi grubunun en uzun gore
takip siiresinin diger gruplarla karsilastirildiginda istatiksel olarak anlamli uzun

oldugu saptandi (p <0.001).

Her 3 grupta islem Oncesi list-alt ekstremite sistolik kan basinci farklari ortanca
degerleri cerrahi, balon ve stent gruplar i¢in sirasiyla 37.5, 31 ve 23.5 mm Hg

idi. Islem sonras1 kan basinci farklar1 ortanca degerleri sirasiyla 10, 13 ve 7 mm
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Hg’ a geriledi. Gruplar arasi bakildiginda islem 6ncesi ve sonrasi kan basinci

farkinda anlamli bir fark saptanmadi (p = 0.103, p = 0.367).

8- Ilk islem 6ncesi Doppler EKO ile dlciilen basing gradiyentleri cerrahi, BA, stent
grup i¢in sirasiyla 60, 60 ve 50 mm Hg idi. Islem sonras1 22, 24 ve 0 mm Hg’a
geriledi. Islem sonras1 Doppler EKO basing gradiyenti stent grubunda anlamli

olarak diisiik saptandi (p = 0.005).

9- Cerrahi hastalarin 87’sinde (%64.,4), balon anjiyoplasti hastalarinin 39’unda
(%62), stent hastalarm 3’tinde (%50) ek kardiyak anomali mevcuttu. Bunlar
sirastyla en sik bikuspid aort kapagi, daha sonra sirastyla PDA, VSD, AS, ASD
idi. Eslik eden kardiyak anomaliler agisindan Kkarsilagtirildiginda gruplar

(cerrahi, balon, stent) arasinda istatistiksel olarak anlamli fark yoktu (p=0.990).

10-En sik tercih edilen cerrahi ydtem 109 hasta ile rezeksiyon ve u¢ uca
anastomoztu (%80,7). 14 olguya subklavian flep aortoplasti (%10,3), 6 olguya
prostetik yama plasti (%4,4), 6 olguya greft interpozisyonu (%4,4)

uygulanmisti.

11-BA i¢in islem basarisi, islem sonrasi koarktasyon gradiyentinin 20 mmHg nin
altina diismesi basarili olarak degerlendirildi. Islem basaris1 %93 saptand.

Stent hastalar1 i¢in bu oran %100°dii.

12- 135 cerrahi hastasindan 26’sma (%19,3), 63 balon anjiyoplasti hastasindan
24’{ine (%38,1) tekrar miidahale edilmisti. Istatiksel olarak karsilastirildiginda
BA grubunda cerrahi grubuna gore anlamli olarak yiiksek saptand1 (p <0.001).

13- Cerrahi hastalarinin 35’1 (%25,9), BA hastalarimin 12°si (%19) ve stent
hastalarinin 3’4 (%50) hipertansiyon nedeniyle antihipertansif ilag
kullantyordu. Tiim gruplar degerlendirildiginde istatiksel olarak anlamli bir fark
saptanmadr  (p=0.172, p=0.155). Gruplar ilk girisim yaslarina gore
degerlendirildiginde; 0-3 ay 9 hasta (%17,6), 3 ay -12 ay 10 hasta (%19,6), 12
ay-24 ay 2 hasta (%14,3), 24 ay iistii 29 hasta (%38,2) hipertansiyon nedeniyle
ila¢ kullaniyordu. Girigim yas1 24 ay {Ustii olan hasta grubunda hipertansiyonu
olan ve antihipertansif ila¢ kullanan hasta sayisi, diger 0-3 ay ve 3 ay-12 ay

gruplarina gore anlamli olarak yiiksek bulundu (p=0.005).
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14- Hastalarin sadece 7’sinde anevrizma olusumu saptandi. Bu hastalarin 4’ (%3)
cerrahi, diger 3 hasta (%4,7) balon anjiyoplasti uygulanmis hastalardi. 2 grup
arasinda istatiksel bir fark yoktu (p= 0.999).

15- Yas gruplarma gore karsilastirildiginda cerrahi grubunda 3 ay alti 15 hastada
(%37,5), 3-12 ayda 4 hastada (%]11,1), 24 ay istii 7 hastada (%14,6)
rekoarktasyon mevcuttu. 12-24 ay grubunda rekoarktasyon gelismedi. Yas
gruplariyla karsilastirildiginda 0-3 ay grubunda rekoarktasyon orami istatiksel
olarak anlamli yiiksek saptandi (p= 0,007). BA grubunda 0-3 ayda 14 hastada
(%63,6), 3-12 ayda 4 hastada (%26,7), 12-24 ayda 1 hastada (%33,3), 24 ay
istii 5 hastada (%21,7) rekoarktasyon gelisti. 3-12 ay ve 24 ay ilstii yas
gruplariyla karsilastirildiginda 0-3 ay grubunda istatiksel olarak anlamli yiiksek
saptand1 (p=0.023). BA grubunda daha yiiksek oranda olmasina ragmen
istatiksel olarak gruplar arasi fark saptanmadi (p=0.069; 0.213; 0.578).

16- Tekrar isleme kadar gegen siire BA grubu i¢in ortalama 12.94+21 ay, cerrahi
grubu i¢in ortalama 76.6+67.4 aydi. Kaplan-Meier ile tahmin edilen ortalama
tekrar girisimsiz sag kalim cerrahide 23,7 yil olup, sag kalim oranlar1 2 yillik
%098,5, 5 yillik %96,1 saptandi. BA grubu i¢in tahmin edilen ortalama tekrar
girisimsiz sag kalm 11,3 yildi. 2 yillik %98,2 ve 5 yillik %91,4 bulundu.
Karsilastirildiginda, cerrahi grubunda istatiksel olarak anlamli ytliksek saptandi

(p<0.001).
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