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Pediatrik Bir Olguda Tip A Interrupted
Aortic Arch: Kardiyak MR Goriintiileme
ve MR Anjiografi Bulgular

Type A Interrupted Aortic Arch in
A Pediatric Case: Cardiac MR Imaging and
MR Angiography Findings

OZET Dogumsal kalp hastaliklar1 gocukluk yas grubu kalp hastaliklar1 arasinda en énemli sirada-
dir. Interrupted aortic arch (kesintili aortik arkus) oldukca nadir bir dogumsal hastaliktir. Arkus
aortanin luminal devamliliginin yoklugu olarak tanimlanabilecek anomalinin literatiirde birgok
dogumsal kalp hastaligi ile iligkili oldugu rapor edilmistir. Tan1 igin en degerli iki tetkik ekokardi-
yografi ve konvansiyonel anjiografidir. Son yillarda 6n plana ¢ikan kardiyak manyetik rezonans
goriuntileme (MRG), manyetik rezonans anjiografi (MRA) noninvaziv bir tetkik olmas: ve tanisal
ustiinliigi nedeni ile kardiyak goriintiilemede 6nem kazanmaktadir. On dort giinlitk bebekte, ol-
dukca nadir goriilen kesintili aortik arkus ile buna eslik eden arkus aorta ve kardiyak anomalileri
invaziv olmayan ve radyasyon maruziyeti bulunmayan bir ileri goriintiileme yontemi olan kardi-
yak MRG ve MRA ile degerlendirilerek taniya katkis: tartisildi.

Anahtar Kelimeler: Aort; aortik arkus sendromlari; manyetik rezonans goriintiileme;
manyetik rezonans anjiografi

ABSTRACT Congenital heart disease constitutes the most common form of pediatric heart diseases.
Interrupted aortic arch is a relatively rare entity. This condition which can be defined as absence of
luminal continuity of aortic arch has been reported to be associated with a number of congenital
heart diseases in the literature. The two most important diagnostic tools are echocardiography and
conventional angiography. In recent years, magnetic resonance imaging has become the most im-
portant since magnetic resonance angiography (MRA) is noninvasive and has a superior diagnostic
capability. We assessed a relatively rare interrupted aortic arch and accompanied aortic arch and
cardiac abnormalities in a 14-day-old infant with cardiac MRI and MRA which are noninvasive and
don’t expose the patient to radiation and discussed their contribution to the diagnosis.

Key Words: Aorta; aortic arch syndromes; magnetic resonance imaging;
magnetic resonance angiography
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nterrupted aortik ark (IAA) bir milyon dogumda 3 hastada izlenen ve

dogumsal kalp hastaliklarinin yaklagik %1’ini olusturan olduk¢a nadir

bir durumdur.'® Aort koarktasyonunun ileri bir formu olan bu anoma-
li asendan ve desendan aorta arasinda tam bir liimen olmamasi ve anatomik
devamhiliginin kaybolmasi olarak tanimlanir. Bircok IAA vakasinda intra-
kardiak baska bir patoloji birlikteligi vardir. Bu patolojiler arasinda ventri-
kiiler septal defekt (VSD), patent duktus arteriosus (PDA), bikuspid aortik
kapak, sol ventrikiil ¢ikis obstriiksiyonu ve aortopulmoner pencere sayila-
bilir.!?
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TYPE A INTERRUPTED AORTIC ARCH IN A PEDIATRIC CASE: CARDIAC MR IMAGING...

Cerrahi planlama i¢in biiyiik arterlerin dallan-
ma paternleri, asendan, desendan aort ¢aplari,
proksimal ve distal kesinti arasindaki mesafe, pa-
tent duktus varlig1 ve eslik eden diger intrakardiyak
patolojilerin varlig: bilinmelidir.

Biz olgu sunumumuzda 14 gtinliik bir bebekte
Tip A interrupted aortik ark anomalisi tanisinin
MRA ve MRG ile konmasi ile diger tan1 yontemle-
rine gore avantaj - dezavantajlarini ve taniya katki-
sin1 tartigtik.

OLGU SUNUMU

14 giinliik bebegin rutin poliklinik kontroliinde
kalp muayenesinde tifiiriim tespit edilip tan1 ama-
c1 ile hastaya ekokardiyografi uygulandi. Ekokar-
diografide aort koarktasyonu ile birlikte VSD, atrial
septal defekt (ASD) ve PDA tespit edildi. Hasta ya-
kinlar1 MR goériintiileme ile ilgili aydinlatilip onam
alindiktan sonra kalbin yapisal, fonksiyonel duru-
mu ve kalple iligkili ana vaskiiler yapilarin anjiog-
rafik degerlendirilmesi amaci ile hastaya 1.5-T MR
cihaz ile kardiyak MRG tetkiki HASTE, FISP ve
FLASH 3D teknikleri uygulanda.

MRG tetkikinde ASD, muskiiler tip VSD izle-
nirken santin soldan saga dogru oldugu anlasild:.
Santa sekonder sag ventrikiil duvar kalinlig artmig
olarak saptandi. Aort her iki ana karotid arter ve
her iki subklavian arterleri verdikten sonra arku-
sun orta kesimi diizeyinde birden sonlanmakta
(Sekil 1a,1b,1c) olup distalde duktustan beslenen
arkus aortanin inen aorta ile devam etmekte oldu-
gu izlendi. PDA agikligi 3 mm olarak 6l¢iildi (Sekil
2). Bu bulgular Tip A interrupted aortik ark ile
uyumlu bulundu.

SEKIL 1a, b, ¢: Volume Rendering Technique (VRT) reformat goriintii. Sub-
klavian arterden sonra desandan aorta ile arkus arasinda aortanin devamliligi
izlenmiyor.
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$EKiL 2: VRT reformat gérintii. Torasik aortanin proksimal kesimi ile pul-
moner arter arasinda PDA izleniyor.

I TARTISMA VE SONUC

Son derece nadir bir dogumsal aortik arkus anoma-
lisi olan interrupted aortik ark; asendan ve desen-
dan aorta arasindaki luminal devamliligin kaybol-
mast olarak bilinen dogumsal bir anomalidir.® De-
vamlilik tamamen kaybolmus olabilecegi gibi prok-
simal ve distal uglar arasinda kiiciik bir segmentte
doku bulunabilir. Bu anomali ilk olarak 1959’da Ce-
loria ve Patton tarafindan tanimlanmig olup halen
bu tanimlama kullanilmaktadir.! Interruption po-
zisyonuna gore 3 ana grupta siniflanabilir.! Inter-
ruption; eger sol subklavian arter distalinden ise Tip
A, sol subklavian arter ile ortak karotid arter arasin-
dan ise Tip B, brakiosefalik trunkus ile sol ortak ka-
rotid arter arasindan ise Tip C olarak adlandirilir.
Ayrica bu ana gruplar subklavian arterin normal,
aberran ve izole duktustan orijinli olmas1 durumu-
na gore 3 alt gruba daha ayrlirlar. Gortilme siklig1-
na gore Tip A %43, Tip B %53, Tip C %4 olarak
siralanirlar.” PDA bu olgularda desandan aorta ile
kalp arasindaki tek ve gerekli bir baglantidir. Preva-
lans1 1:10.000 dogum olup cinsiyete gore siklik ora-
n1 M1:Fl'dir. Bebeklerde ciddi kalp yetmezligi
bulgular1 verirken eger durum diizeltilmezse orta-
lama 4 yag civar1 kaybedilmektedirler.® Patogene-
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zinde birkac mekanizma tartisilmistir. 11k mekaniz-
ma; l¢ilincd ve dordiinci aortik arklarin anormal
gelisimi olarak tanimlanmugtir.’ Tkinci mekanizma
ise; VSD ve sol ventrikiil ¢ikis obstriiksiyonlarina
bagli asendan aortadaki azalmis antegrade kan aki-
mi olarak tamimlanmistir. Olgularda ek kardiyak pa-
tolojilerle birliktelik olabilir. VSD, olgularin
yaklagik %80-90’1nda goriilmektedir. Bunun yanin-
da PDA, trunkus arteriozus, bikuspid aort kapagi,
aberran innominant arterler, aortopulmoner pen-
cere bildirilen diger kardiyovaskiiler anomali bera-
berlikleridir. DiGeorge sendromu ile Tip B arasinda
iligki anlamli bulunmus olup ayrica IAA olan olgu-
larda DiGeorge sendromu birlikteligi yaklasik %24-
42 olarak bildirilmistir.’

Ekokardiografik inceleme yatak bas: yapilabil-
mesi ve ucuz olmasi nedeniyle kalp ve biiyiik damar
patolojilerinde ilk tercih edilecek tani yontemidir.
Ancak her zaman bu yontemle tani koymak miim-
kiin olmamaktadir. Mesela genis bir duktus varlh-
ginda hipoplastik arkus aortanin distalini veya
aberran bir subklavian arteri bu yontemle izleyebil-
mek oldukga gii¢ olabilmektedir.”” Son zamanlarda
kullanim1 olduk¢a artmis olan ¢ok kesitli BT ise
yiiksek rezoliisyonu, kolay uygulanabilirliginin ya-
n1 sira inceleme siiresi oldukea kisa olan bir metod-
dur. Uygulama sonrasi islemleri daha kolay olmakla
birlikte ti¢ boyutlu (3D), volume-rendering techni-
que (VRT) goriintiiler ile de klinisyenin patolojile-
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re oryantasyonu saglanmaktadir. Ancak ¢ogunlukla
bebeklik donemde tan: konulan bu anomalinin tes-
pitinde hastalarin iyonize radyasyon maruziyeti
onemli bir dezavantajdir.3!! Konvansiyonel anjiog-
rafi ise invaziv bir yontemdir. Bu yiizden kompli-
kasyon ihtimali daha fazladir. Distal aortanin
izlenmesi i¢in arteryal kateterizasyon gerektirirken,
proksimal aorta ve kalbin goriintiilenebilmesi i¢in
venoz kateterizasyon gerektirebilir. Ayrica oldukca
sik birliktelik gosteren VSD ise kontrast maddenin
dilue olmasi ve aortanin yeterince kontrastlanama-
masina neden olabilmektedir. Ustelik uzun bir is-
lem olmas: nedeniyle 6zellikle bebeklerde daha
uzun anestezi gerektirir.”? MRA’nin daha az kont-
rast madde gerektirmesi, non invaziv olmasi, rad-
yasyon maruziyetinin olmamasi, ayni seansta
kardiyak sekanslar yardimiyla diger birliktelik gos-
teren kardiyak patolojileri de gostermesi, 3D VRT,
maximum-intensity-projection (MIP), multiplanar
reconstruction (MPR) reformat goriintiiler vermesi,
gercek zamanli degerlendirme imkan1 vermesi gibi
pek cok avantajlar1 vardir. Ancak iglem siiresinin
uzamasi, kalp ve solunum hareketleri nedeniyle olu-
sacak artefaktlara daha duyarli olmasi, bebeklerde
hipotermi riski icermesi nedeniyle islem 6ncesi da-
ha fazla hazirlik gerektirmesi ise dezavantajlaridir.
Olgumuz; MRG ve MRAnin kompleks bir dogum-
sal kalp hastaligina tan1 koymada nonivaziv bir yon-

tem olarak yararini ortaya koymaktadir.>31>
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