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OZET

Aortik Ark Anomalili Vaskiiler Ring Olusturan Fetiislerin Postnatal

Degerlendirilmesi

Amagc: Aortik ark anomali tanist konan fetiisleri, ek kardiyak ve ekstrakardiyak anomaliler,
kromozomal anomaliler ve postnatal sonuglar agisindan arastirmak, vaskiiler ring olusturan ve

olusturmayanlar1 postnatal degerlendirmektir.

Materyal ve Metot: Ocak 2014-Ocak 2023 tarihleri arasinda istanbul Kanuni Sultan Siileyman
Saglik Uygulama ve Arastirma Merkezi Perinatoloji Polikliniginde aortik ark anomalisi ve
pulmoner sling tanisi alan fetlslerin prenatal ve postnatal verileri retrospektif arastirildi. Fetal
anomali 6n tanis1 olan 2073 gebeye, bu tarihler arasinda fetal ekokardiyografi yapildi. Toplam
124 aortik ark anomalisi ve 2 pulmoner sling saptandi. Sag aortik ark saptanan 13 hasta
kayitlarinda eksiklik oldugu ve telefon ile ulasilamadigi i¢in calismaya alinmadi ve kalan 113
hasta caligmaya dahil edildi. Dosya taramasi yapilan 113 gebede ek kardiyak anomali ve
ekstrakardiyak anomali agisindan ultrason ile detayli fetal anatomik inceleme yapildi.
Arastirma kapsaminda tiim fetiislerin postnatal semptomlari, kardiyak ve ekstrakardiyak
bulgular;, dogum sonras1 gegirdikleri operasyonlari, karyotip analizi ve FISH tetkikleri
incelendi ve 113/126 hasta icin telefon ile baglant1 kuruldu ve bebeklerin klinikleri ile ilgili
bilgi alindi.

Bulgular: Arastirma grubundaki hastalarin tani aninda anne yas ortalamasi 31.31+£1.22 ve
gestasyonel tani haftas1 24.15+1.27 hesaplandi. Toplam 113 hasta, 33 vaskiiler ring yapan, 88

vaskiiler ringe neden olmayan antenatal taniya sahipti.

Vaskuler ring saptanan 33 olgunun antenatal tanilar1 incelendiginde 16 sag aortik ark + sol
duktus arteriozus + aberan sol subklavyen arter, 1 sag aortik ark + sag duktus arteriozus +
aberan sol subklavyen arter, 14 ¢ift arkus aort ve 2 pulmoner sling saptandi, 17 vaka izole idi.
Vaskiiler ring hastalarina genetik analiz yapildi ve 19 hastada 15 normal karyotip, 4 22q11.2
mikrodelesyon saptandi. Vaskiiler ring saptanan 33 hastanin 30’u canli dogum yapti. Canli
dogum olan 30 hastada 11 hasta semptom gosterdi; sadece solunum problemi olan 7, sadece

yutma problemi olan 1, hem solunum hem yutma problemi olan 3 hasta saptandi.

Calismaya dahil edilen 80 vaskiiler ring yapmayan aortik ark anomali olgusu 68 sag aortik ark
+ sol duktus arteriozus, 10 sag aortik ark + sag duktus arteriozus ve 2 duktus arteriozus agenezili
sag aortik ark idi. Seksen hastada 56 hastada ek kardiyak anomali ve 32 hastada ekstrakardiyak

anomali saptandi. Vaskiiler ring yapmayan vakalara genetik analizi yapildi ve 61 hastada, 53

Vi



normal karyotip, 8 genetik anomali (dort trizomi 21, bir trizomi 13, iki 22g11.2 mikrodelesyonu
ve bir 20p12.1p11.23 2880 kbp’lik kayip) saptandi.

Sonugclar: Aortik ark anomalisi ve vaskiiler ring tespit edilen hastalarin ek kardiyak ve
ekstrakardiyak anomaliler agisindan detayli incelenmesi gerekir. Prenatal degerlendirmede fetal
ekokardiyografi en iyi yontemdir. Aortik ark anomalisinden siiphelenildiginde vaskiiler bir ring
olup olmadig, vaskiiler ring var ise damarlarin dallanma paternine gére hangi tipte vaskiiler
ring olusturdugunun belirlenmesi gerekir. Aortik ark anomalisi tespit edilen fetusler, ek
kardiyak ya da ekstrakardiyak anomali eslik etmese dahi ebeveynlerine genetik analiz segenegi
sunulmali ve bilgilendirilmelidir. Vaskiiler ring tanis1 konan fetiislerin postnatal dénemde
semptomatik seyretme olasiliklart oldugu i¢in dogumlarini 3. basamak merkezde planlamak,
miidahale yapilmasi gereken hastalarda erken donemde cerrahi planlamak ve gec teshis
durumlarinda bast semptomlart ciddiyetinin artmasin1 Onlemek agisindan prenatal tani

onemlidir.

Anahtar kelimeler: Aortik ark anomalisi, vaskdler ring, ¢ift arkus aort, fetal ekokardiyografi,

sag arkus aort, konjenital kalp hastaliklar
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ABSTRACT

Postnatal Outcomes of Fetuses Forming Vascular Ring with Aortic Arch Anomaly

Purpose: To investigate fetuses diagnosed with aortic arch anomalies in terms of additional
cardiac and extracardiac anomalies, chromosomal anomalies and postnatal outcomes and to

evaluate postnatally those with and without vascular ring formation

Material and Methods: Prenatal and postnatal data of fetuses diagnosed with aortic arch
anomalies and pulmonary sling at Istanbul Kanuni Sultan Slleyman Health Practice and
Research Center Perinatology Outpatient Clinic between January 2014 and January 2023 were
retrospectively analyzed. Fetal echocardiography was performed on 2073 pregnant women with
a preliminary diagnosis of fetal anomaly. A total of 124 aortic arch anomalies and 2 pulmonary
slings were detected. 13 patients with right aortic arch were excluded from the study because
their records were missing and could not be reached by phone, and the remaining 113 patients
were included in the study. Detailed fetal anatomical examination was performed by ultrasound
in terms of additional cardiac anomaly and extracardiac anomaly in 113 pregnant women whose
files were scanned. Within the scope of the study, postnatal symptoms, cardiac and extracardiac
findings, postnatal operations, karyotype analysis and FISH examinations of all fetuses were
examined and 113/126 patients were contacted by telephone and information about the clinics

of the babies was obtained.

Results: The mean maternal age at the time of diagnosis of the patients in the study group was
31.31 +£1.22 and the gestational diagnosis week was calculated as 24.15+1.27. Of 113 patients
in the study group, 33 had an antenatal diagnosis with vascular ring and 88 without vascular
ring. When the antenatal diagnoses of 33 vascular ring cases were examined, 16 right aortic
arch + left ductus arteriosus + aberrant left subclavian artery, 1 right aortic arch + right ductus
arteriosus + aberrant left subclavian artery, 14 double aortic arches and 2 pulmonary slings were
found and 17 were isolated. Fifteen normal karyotypes and 4 22g11.2 microdeletions were
detected in a total of 19/33 patients who underwent genetic analysis. There were 30 live births
in 33 patients with vascular ring. Of the 30 live births, 11 patients showed symptoms. There
were 7 patients with only respiratory problems, 1 patient with only swallowing problems, and
3 patients with both breathing and swallowing problems. Eighty without vascular aortic arch
anomaly cases included in the study were 68 right aortic arch + left ductus arteriosus, 10 right
aortic arch + right ductus arteriosus and 2 right aortic arch with ductus arteriosus agenesis. In

80 patients, 56 patients with additional cardiac anomalies and 32 patients with extracardiac
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anomalies were detected. In 61 patients genetically analyzed, 53 normal karyotypes, 8 genetic
anomalies (four trisomy 21, one trisomy 13, two 22911.2 microdeletions and one
20p12.1p11.23 2880 kbp loss) were detected.

Conclusion: Patients with aortic arch anomaly and vascular ring should be examined in detail
for additional cardiac/extracardiac anomalies. Fetal echocardiography is the most appropriate
method for prenatal evaluation. When an aortic arch anomaly is suspected, the presence of a
vascular ring should be checked. If there is a vascular ring, the type of vascular ring should be
determined according to the branching pattern of the vessels. In patients with aortic arch
anomalies, the option of genetic analysis should be offered and parents should be informed,
whether or not a vascular ring is present, and even if there are no additional cardiac or
extracardiac anomalies. Since fetuses diagnosed with vascular ring may be symptomatic in the
postnatal period, prenatal diagnosis is important in order to plan their birth in a tertiary care, to
plan surgery in the early period for patients who need intervention, and to prevent the severity

of compression symptoms from increasing in late diagnosis.
Keywords: Aortic arch anomalies, vascular ring, double aortic arch, fetal echocardiography,

right aortic arch, congenital heart disease



1. GIRIS VE AMAC

Vaskiiler ring terimi, 6zofagus ve trakeay1 sikistiran ve bu iki yapiyla ilgili semptomlara
neden olabilen aortik ark sisteminin konjenital vaskiler anomalilerini ifade eder. Nadir goriilen
ve semptomlara neden olabilen pulmoner arter sling de aortik arki tutmamakla birlikte bu grupta

yer alir.

Vaskiiler ring prevalanst yaklasik 1/10.000 canli dogum oldugu diisiiniilmektedir (1).
Insidans1 2—-10/10000 arasinda degismektedir (2). Vaskiiler ring izlenen olgular postnatal
donemde asemptomatik veya hafif semptomatik olabildikleri i¢in bazi1 hastalarin tan1 almadigi
diistintlmektedir. Son zamanlarda farkli calismalar, rutin fetal ekokardiyografi incelemesine 3—
damar—trakea (3VT) incelemesinin dahil edilmesi ile major konjenital kalp hastaliklarinin
olmadigr durumlarda bile vaskiiler ring saptanma oranlarimin %0’dan %70’e ¢iktigini

bildirmistir (2, 3).

Vaskdler ringler diger konjenital kalp hastaliklar1 ve genetik anomaliler ile birlikte
gorilebilir. Vaskiiler ring ile iliski kardiyak defektler arasinda ventrikiiler septal defekt (VSD),
Fallot tetralojisi (TOF), aort koarktasyonu, patent duktus arteriozus (PDF) ve blylk arter
transpozisyonu (BAT) yer alabilir (4). Bu durumda prognoz genellik primer olarak diger
defektlerin siddetine baglidir. Kromozomal anomaliler ile iligki ve sikligi tam olarak
bilinmemekle birlikte eslik eden en sik kromozomal anomalilerin 22q11.2 mikrodelesyonu ve

trizomi 21 oldugu ileri siiriilmiistiir (2, 5).

Dogum sonrasi donemde vaskiiler ringe bagli semptomlar trakea ve/veya 6zofagus
kompresyonunun ciddiyetine bagli olarak asemptomatikten ciddi solunum sikintisi ve disfajiye
kadar degisebilir. Sik aspirasyonlar, bogulma epizodlari, disfaji, solunum yolu enfeksiyonlari,
tekrarlayan pnomoni, inatg1 stridor, okstiriik, astim, apne, tedavi edilmemis vaskiiler ringlerin
bazi belirtileridir. Antenatal tan1 almamis ve postnatal semptomatik hastalarda gecikmis tani,
kalict kompresyon nedeniyle iist solunum yollarinda 6nemli hasara neden olabilir (6, 7). Fetal
ekokardiyografi ile antenatal tan1 semptomatik olan hastalarda postnatal erken ddnemde
cerrahiyi planlamak i¢in yararli olabilir. Antenatal vaskiiler ring tanisi alan fetislerin antenatal
ve postnatal yonetimlerinde belirsizlik vardir. Calismamizda antenatal tanist konan vaskdler
ring anomalilerinin diger ek kardiyak, ekstrakardiyak ve kromozomal anomali birlikteliklerini
ve yenidogan donemindeki sonuglarini degerlendirdik. Bdylece, ¢alismamizda olasi
semptomlar kalic1 hasarlara yol agamadan, postnatal takiplerde ilgili branslara bilgi vermek ve

hasta yonetimine katki saglamak amaclanmastir.



2. GENEL BIiLGILER

2.1. Vaskiler Ring Anomalileri

Vaskiiler ring, solunum semptomlarina ve/veya beslenme sorunlarina neden olan aort
arkinin bir grup anomalisini ifade eder. Vaskuler ring anomalileri, konjenital kardiyovaskiler
anomalilerin yaklasik %1'ini olusturan nadir malformasyonlardir. Vaskiiler ring terimi ilk kez
1945 yilinda Gross tarafindan 6zofagus ve trakeanin intratorasik kismini ¢evreleyen vaskiiler

anomalileri belirtmek i¢in kullanilmistir (8).

The International Congenital Heart Surgery Nomenclature and Database Committe

vaskdler ringi, komplet (tam) ve inkomplet (kismi) olmak {izere iki gruba ayirmistir:

1. Komplet vaskdler ringler: Anormal vaskiiler yap1 veya kalintilarinin trakea ve
0zofagus ¢evresinde tam bir daire olusturdugu durumlari ifade eder. Cift aortik ark ve sag aortik

ark (RAA) ile birlikte olan sol duktus arteriozus komplet vaskuler halka 6rnekleridir.

2. Inkomplet vaskiiler ringler: Trakea ve Ozofagus cevresinde tam bir daire
olusturmayan ancak onlar1 sikistiran damar anomalilerini ifade eder. Bunlara anormal
innominat arter, anormal sag subklavyen arter ve anormal sol pulmoner arterin olusturdugu

pulmoner arter sling dahildir (9).
2.2. Embriyogenez

Ik olarak, 1948'de Edwards farkli aortik ark anomalilerinin embriyolojik kdkenini
aciklamak icin yaygin olarak benimsenen, ¢ift aortik ark sistemi ve bilateral duktus arteriozus
iceren sematik bir varsayima dayali modeli 6nerdi (10). Edwards’in modeline gore her iki aortik
arktan ayni taraf ana karotis arterler ve subklavyen arterler ¢ikar. Inen aort orta hattadir. Cift

arkus aort hipotez modelinde olusan halkanin i¢inde 6zofagus ve trakea bulunur (10).

Aortik ark ve ilgili yapilarin normal embriyonik gelisim bilgisi, vaskiler ringlerin ¢esitli
formlarin1 anlamak ve siniflandirmak igin 6nemlidir. Fetal gelisim sirasinda, ilkel 6 adet aort
arki sirayla olusturulur ve ardisik arklar gelistikge onceki arklar geriler (Sekil 1). Insanlarda

baslica kalict arklar 4. ve 6. arklardir. Dorduinci ark, sol aortik arki olusturur ve sag subklavyen



arterin bir kismina katkida bulunur; 6. ark proksimal kisimlarindan pulmoner arterlerin

mediastinal segmenti olusurken, distal kisimlar1 duktus arteriozusu olusturur (4, 11).

7™ INTERSEGMENTAL
ARTERIES

Sekil 1. Embriyonik aortik ark ve dallarinin gelisimini gdsteren sematik sekil. Ventral ve dorsal aort arasinda alt1 ¢ift
ilkel aortik ark gelisir. Gri alanlar, normalde kivrimli olan béliimleri temsil etmektedir.

Arkus aorttaki malformasyonlarin embriyolojik gelisim sirasinda devam etmemesi gereken
bolumlerin devam etmesinden, devam etmesi gereken bolimlerin regrese olmasindan

kaynaklandig1 diistiniilmektedir (10, 12).

Sekil 2. Jesse Edwards'in tiim olast embriyonik regresyon bolgelerini iceren varsayimsal ¢ift aortik ark modeli. AA: Cikan
aort; PA: Pulmoner arter; E: Ozofagus; RPA: Sag pulmoner arter; LPA: Sol pulmoner arter; RS: Sag subklavyen arter;
RC: Sag karotis arter; LC: Sol karotis arter; LS: Sol subklavyen arter; DA: Inen aort.

Normal dallanan ark yani sol aortik ark, sag arkin sag subklavyen arter ile inen aort arasinda
kesilmesi ve sag duktus arteriyozusun gerilemesi sonucu olusur. Bu, Sekil 2'de sag 4. arkin

pozisyon 1 olarak gosterilen noktadan gerilemesi ile olusur.



2.2.1. Cift Arkus Aort Gelisimi

Normal bireylerde sag 4. arkusun gerilemesi ile sol 4. arkus tarafindan sol aortik ark
olusturulur. Bu anomali hem sag hem de sol 4. arkusun yeterli gerilememesi sonucu olusur. Sag
arktan sag komtinikan karotis ve sag subklavyen arter, sol arktan ise sol kominikan karotis ve
sol subklavyen arter ¢ikar (Sekil 3). Cift arkus aort semptomatik vaskiiler ringin en yaygin
tlradar (13). Her iki arkta da genellikle akim vardir ve vakalarin %70-90"inda sag aortik ark
baskindir (14).

Sekil 3. Cift arkus aort. AA: Cikan aort; PA: Pulmoner arter; E: 6zofagus; RPA: Sag pulmoner arter; LPA: Sol
pulmoner Arter; RS: Sag subklavyen arter; RC: Sag karotid arter; LC: Sol karotid arter; LS: Sol subklavyen arter;
DA: Inen aort; LDA: Sol duktus arteriozus.

Sag ve sol arklar, trakea ve 6zofagusu tam olarak ¢evreler ve basiya neden olarak erken siit

¢ocuklugu déoneminde solunum sikintisi ve beslenme problemlerine yol agar (15).
2.2.2. Sag Aortik Ark (RAA) Gelisimi

RAA, arkus aortun trakea sag tarafina dogru ilerleyip sag ana brons proksimal bélimi

lizerinden gegmesi ile tanimlanir. Iki yaygin varyasyon miimkiindiir:

1) RAA gelisiminde eger sol arkus aort (LAA), sol karotis kommunis ve sol subklavyen
arter arasindan gerilerse RAA’ya aberan sol subklavyen arter (ALSA) eslik eder (16, 17). Bu,
Sekil 2'de sol 4. arkin pozisyon 3 olarak gosterilen yerden gerilemesi ile olusur. ALSA
0zofagusu oblik geger. Sol pulmoner arter ile ALSA arasinda sol duktus arteriozusun
bulundugu durumlarda 6zofagus ve trakea arasinda tam bir vaskiiler ring olusur (Sekil 4). Sag

duktus arteriozusun eslik ettigi durumda inkomplet vaskiiler ring meydana gelir (18).



Sekil 4. Aberan sol subklavyen arter (ALSA) ve sol duktus arteriozus (LDA) ile birlikte sag aortik ark (RAA). AA:
Cikan aort; PA: Pulmoner arter; E: Ozofagus; RPA: Sag pulmoner arter; LPA: Sol pulmoner arter; RS: Sag subklavyen
arter; RC: Sag karotid arter; LC: Sol karotid arter; LS: Sol subklavyen arter; DA: Inen aort.

2) Gelisim sirasinda LAA’nin sol subklavyen arter ¢ikisi distalinden gerilemesiyle
(regresyon) meydana gelen RAA normal anatominin ayna goriintiisiidiir. Bu, Sekil 2'de sol 4.
arkin pozisyon 4 olarak gosterilen yerden gerilemesi ile olusur. Ayna goriintiisii olusturan
RAA’larda duktus arteriozusun sagda ya da solda olmasindan bagimsiz olarak vaskiiler ring
olusmamaktadir (Sekil 5). Ancak ¢ok nadir durumlarda LDA, desendan aorttan kaynaklanan

bir posterior divertikiil ile LPA arasindadir ve bu sekilde vaskiiler ring olusturur (11) (Sekil 6).

Sekil 5. Ayna goriintiisiinde dallanma ve sol innominat arterden (vaskiiler ring olusturmaz) ¢ikan sol duktus arteriozus
(LDA) ile sag aortik ark. AA: Cikan aort; PA: Pulmoner arter; E: Ozofagus; RPA: Sag pulmoner arter; LPA: Sol pulmoner
arter; RS: Sag subklavyen arter; RC: Sag karotis arter; IA: Innominat arter; DA: Inen aort.



Sekil 6. Ayna goruntisiinde dallanmada vaskuler ring yapan nadir anomali. AA: Cikan Aort; PA: Pulmoner Arter;
E: 6zofagus; RPA: Sag Pulmoner Arter; LPA: Sol Pulmoner Arter; RS: Sag Subklavyen arter; RC: Sag Karotid
arter; 1A: Innominat Arter; DA: Inen Aort

2.2.3. Pulmoner Arter Sling Gelisimi

Pulmoner arter sling, sol pulmoner arterin sag pulmoner arterden c¢iktigi nadir bir
anomalidir. Anormal arter sol akcigere ulagsmak i¢in sag ana bronsun proksimal kismi {izerinden
trakeanin arkasindan ve 6zofagusun oniinden gegerek sol akciger hilusuna ulasir (Sekil 7). Bu
nedenle hem solunum semptomlart hem de beslenme sorunlart (6rnegin Oksiirme, hiriltili

solunum, stridor, bogulma, siyanoz veya apne epizotlar1) meydana gelebilir (4).

—— Esaphagus

Sekil 7. Anormal sol pulmoner arter (LPA), sag pulmoner arterden (RPA) koken alan ve 6zofagus ile trakea
arasinda seyrediyor. Iliskili trakea stenozu ve duktus arteriozus gosterilmektedir (MPA, ana pulmoner arter).



2.3. Fetal Ekokardiyografi ile Vaskiiler Ring Tanis1

Normal sol aortik ark, biiylik damarlarin fetal ekokardiyografide V-seklinde goriinmesiyle
tanimlanabilir. V-seklinin sol kolu pulmoner gévdeyi ve onun duktus arteriozusa devamini, sag
kolu ise aortik arki temsil eder (Sekil 8). Trakea, damar baglantisinin posterior ve lateralinde
yer almalidir. Bu goriintii 3—damar—trakea (3VT) goriintiisii olarak adlandirilir. Normal
anatomik gelisimde trakeanin arkasindan gegen herhangi bir damar bulunmaz. Trakeanin
arkasinda bir vaskiiler yapi izlenirse eger, bu arkus aortun kendisi ya da aberan bir dali veya
anormal sol pulmoner arter olabilir. Trakea cevresinde U—seklinde bir yap1 olusturan, trakeanin
arkasinda seyreden herhangi bir damar varligi, bir vaskiiler ringin prenatal tanisina yardimei

olur (19).

Posterior

Sekil 8. Klinigimizde atriyoventrikiiler septal defekt nedeniyle karyotip analizi sonucu trizomi 21 gelen bir fetiiste (ist mediastenin,
inen aort seviyesinde (oklarin kesistigi yer) V seklinde bir birlesme olusturan aortik ve duktal arkin her ikisinin de
trakeanin solunda (Sol-V) olduguna ve sag tarafta ise sadece VCS un oldugunu gdsteren transvers kesitin sagda (siya-
beyaz) ve soldaki (renkli) goriiniimii. Trakea, V’nin saginda yer almaktadir. Ao, aort; PA, pulmoner arter; VCS, vena
kava superior.
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Sekil 9. Griskalali ve renkli Doppler ultrasonografi aortik arkin trakeanin sag tarafinda ve arteriyal duktusun sol
tarafta olduguna dikkat ediniz. Sekil 8’deki sol-V bulgusu yerine bu resimde U bulgusu goriiliiyor (sag aortik ark
ve sol duktal ark). VVCS, superior vena kava; Ao, Aort, PA, pulmoner arter.



RAA tanisi transvers kesitte arkus aortun trakeanin sag tarafinda goriintiilenmesi ile konur.
Normal sol aortik arkin aksine, RAA, duktus ile V—seklinde bir birlesme olusturmaz. Bu
ortamda ¢ikan aort, RAA, ALSA veya innominat arter, sol duktus arteriozus ve pulmoner
arteriyel govde, hep birlikte trakea ve 6zofagus ¢evresinde vaskiiler bir halka olusturur. Aortik
arkin transvers kesitinde, aort arki, ALSA’nin proksimal kismi, sol tarafli duktus ve pulmoner
arter, trakea etrafinda U—seklinde vaskiiler bir halka olusturur. U—seklinin kollarini arkus aort
ve duktus arteriozus olusturur (16).
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Sekil 10. Cikan aort sag (R) ve sol (L) aortik arklara ayrilir. Iki aortik ark, ana pulmoner arter gvdesi ve duktus
arteriozus birlikte, etrafinda '9' seklinde bir konfigiirasyona sahip vaskiiler kompleks olusturur. RSA, sag
subklavyen arter.

Cift arkus aort tanisi, trakeanin her iki tarafinda birer tane olmak iizere iki aortik arkin
varligi ile konur. Cift aortik arkta, duktus arteriozus ile birlikte trakeay1 ¢evreleyen tam bir
vaskuler ring gorilir ve klasik V—sekli yerine 6 veya 9 olarak da tanimlanan trident seklini
andiran bir goriintii olusturur (16). Bu trident gérintiiniin sol ucu duktus arteriozustur, ortadaki

sol aort arkidir ve sag ucu da sag aortik arktir (Sekil 10).

Cift arkus aortta fetal ekokardiyografide 3—damar—trakea (3VT) goruntlisinde (¢ yerine
dort damar goruntusi izlenir. Dort damar, her bir ayni taraf arktan ¢ikan bilateral ve simetrik
karotid ve subklavyen arterleri gosterir. Bu 0zellik, ¢ift arkus aortu RAA gibi aortik ark
anomalilerinden ayirt etmemizi saglar. RAA’da aortik ark trakeanin sag tarafinda olmasina

ragmen damar sayist hala Ugtur (20).



Cift arkus aort vakalarinin ¢ogunda, biri 6nemli 6lglide daha kiigiik olsa da her iki ark da
aciktir. Nadiren her iki arkta da bir atretik segment bulunabilir (18). Atretik segmentin oldugu

durumlarda RAA ile ¢ift arkus aort tanisi arasinda zorluk yasanabilir.

Sekil 11. Pulmoner arter askilarini gésteren ¢izim ve sonogramlar. LPA'nin orijini ve retrotrakeal seyri, (&) bir
cizimde ve (b) 3 boyutlu bir géruntiide gosterilmektedir. (c) 3VT gorinimi normaldir ve duktusun aortik ark ile
normal bir V—konfigiirasyonunda birlestigini gosterir. LPA'nin RPA'dan anormal ¢ikist ve LPA'nin retrotrakeal
seyri 3VT'de tanimlanir. AO, Aort; DA, duktus arteriozus; DAO, inen aorta; L, sol; MPA, ana pulmoner arter; R,
sag; S, omurga; T, trakea.

Sekil 12. Klinigimizde sol pulmoner arter sling vakasinin prenatal tanisin1 gdsteren ultrasonografi. LPA'nin orijini ve
retrotrakeal seyri renkli (A) ve siyah-beyaz olarak B’de goriiliiyor. LPA'nin RPA'dan anormal ¢ikisi ve LPA'nin
retrotrakeal seyri 3VT'de tamimlanir. @0, aort; ductus, duktus arteriozus; L, sol; mpa, ana pulmoner arter; R, sag;
tr, trakea.

American Institute of Ultrasound in Medicine kilavuzlari, Kklinisyenleri fetal

ekokardiyografide pulmoner dallanmay1 incelemeye yonlendirir. Pulmoner arter sling

9



sonografik bulgularinda, 3VT goriiniimii genellikle normaldir ve trakeanin arkasinda herhangi
bir ek damar gorilmez (Sekil 11C). Kapsamli bilgi elde etmek i¢in 3VT kesit taramasini bk
arterlerin ¢ikis yerinden baslatmak ve ardindan probu kademeli olarak sefal yone dogru hareket
ettirmek gerekir. Pulmoner arter slingde bilateral pulmoner arterin pulmoner gdévdeden
cikiglarinin goriilmesi yerine, sol pulmoner arterin sag pulmoner arterden ¢iktig1 ve trakeanin

arkasindan sol akciger hilusuna dogru ilerledigi goriiliir (21) (Sekil 11D).

Pulmoner trunkus boyunca goriintiileme yapilirken bilateral pulmoner arterlerin orijini
belirlenemiyorsa, ayni taraf pulmoner arteri ararken hilumdan baslamak ve ardindan arteri ¢ikis

noktasinin ters yoniine dogru izlemek yararl olabilir.
2.4. Vaskiiler Ring ile iliskili Anomaliler ve Genetik

Vaskiiler ring ile iliski kardiyak defektler arasinda ventrikiiler septal defekt, Fallot
tetralojisi, aort koarktasyonu, patent duktus arteriozus ve blyik arter transpozisyonu yer alir.
Ekstrakardiyak anomaliler arasinda ise trakeodzofageal fistiil, yarik dudak/damak, subglottik
stenoz ve genetik malformasyonlar (6rnegin DiGeorge sendromu, Down sendromu veya
CHARGE sendromu) yer alir (22-24).

RAA en sik Fallot tetralojisi (TOF) ve trunkus arteriozus ile birlikte izlenmektedir. insidans
her iki konjenital kalp hastaligi i¢in %15-35 arasindadir (25). TOF’un pulmoner atrezi ile
birlikte izlendigi durumlarda insidans %35’e kadar ylkselmektedir. Blyuk arterlerin tam
transpozisyonu, trikiispit atrezisi ve izole ventrikuler septal defekt (VSD) ise daha nadir goralir
(25).

Vaskiiler ring olusturmayan ayna goriintiilii dallanmali RAA olgularinin %90’ 1ndan fazlasi
konjenital kalp hastaliklari ile iligkili bulunmustur (17, 26, 27). Bunun aksine, vaskiler ring
olusturan ALSA birlikteligi olan sag aortik ark olgularinin %20'sinden daha az1 konjenital kalp
hastalig1 ile iliskili bulunmustur (25). RAA ile iliskili en sik konjenital kalp hastaliklart

ventrikuler septal defekt, atriyal septal defekt ve biiyuk arterlerin transpozisyonudur.

Cift aortik ark genellikle izole bir anomalidir ancak nadiren buyik arterlerin
transpozisyonu, ventrikiler septal defekt, trunkus arteriozus, Fallot tetralojisi ve koarktasyon

gibi ¢esitli konjenital kalp defektleri ile iliskilidir (4).

Pulmoner arter sling anomalili hastalarin yaklasik %10-20'sinde patent duktus arteriozus,

VSD, atriyal septal defekt (ASD) veya aortik ark anomalileri gibi iligkili kalp anomalileri vardir
(4).
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Aortik ark anomalisi izlenen fetlsleride 22g11.2 mikrodelesyonu (DiGeorge sendromu)
siklikla izlenmektedir (28, 29). Aortik ark anomalilerinin kromozomal anomaliler ile (6zellikle
22q.11.2 delesyonu) iligkisi farkli ¢alismalarda %12.5-24 bildirilmistir (24, 30, 31). Bir fetal
seriye gore izole RAA izlenen fetislerin %8’inde 22q11.2 delesyonu saptanmig olup bu oran
RAA’ya kardiyak ek anomalinin eslik ettigi fetlislerde %46 bildirilmistir (32). Kardiyak
anomalisi ve 22911.2 mikrodelesyonu olan hastalarin %50'den fazlasinda aortik ark anomalisi
vardir (33).

Aortik ark anomalisine eslik eden Ozellikle Kkardiyak anomaliler, ekstrakardiyak

malformasyonlar veya artmis ense kalinlig1 saptanmasi halinde fetal karyotipleme onerilir (32).

Bir aortik ark anomalisinden siiphelenildiginde, potansiyel konjenital anomalileri goz ard1
etmemek icin fetal ekokardiyografi ve timus boyutunun degerlendirilmesini igeren kapsamli bir
ultrason muayenesi Onerilir. Fetal timus bezinin ultrasonografik degerlendirmesi 22q11.2

delesyonunu tahmin etmek i¢in yararli olabilir.
2.5. Postnatal Semptomlar ve Yénetim

Vaskuler ringlerin neden oldugu kompresyonun derecesine bagli olarak hafif ile siddetli
arasinda degisebilen en yaygin semptomlar stridor, oksiiriik, astim, solunum sikintisi, apne,
tekrarlayan pnomoni ataklari, disfaji ve bogulma ataklaridir. En yaygin semptomlar solunumla
ilgilidir ve genellikle proksimal hava yolu obstriiksiyonuna bagli olarak krup Oksiiriigiine
benzer bir 0ksiiriik olarak goriiliir. En yaygin gastrointestinal semptom disfajidir. Ancak sivi
besinlerin tolere edilmesi daha kolay oldugu i¢in kat1 gidalara baslayana kadar disfajinin ortaya

¢ikma olasihig: diisiiktiir (34).

Cift aortik arkta vaskiiler ring gergindir ve semptomlarin baslangi¢ yasi daha erkendir.
Yasamin ilk 2 yilinda genellikle semptomatiktir (%72.4) (20). Kimi buyik cerrahi seriler,
trakeoozofageal basiyla semptomatik olan aortik arkin en yaygin anomalisinin ¢ift arkus aort
oldugunu bildirmistir (35). RAA’larda olusan vaskiiler ring ise gevsek olma egilimindedir ve
klinik prezentasyon geg ortaya ¢ikabilir hatta hastalar hayatlar1 boyunca asemptomatik kalabilir
(18). Semptomatik vakalarda, hava yolu kompresyonunun ciddiyetini belirlemek igin
ekokardiyografinin kullanimi smirlidir. ilk istenecek goriintiileme ydntemi akciger grafisidir.
Akciger grafisinde aortik arkin yeri izlenir ve RAA’da trakeanin sag tarafinda basi bulgusu
gorilebilir ve trakea orta hattin soluna deviyedir. Trakea arkus aortun karsi tarafina disloke
olabilecegi gibi cift aortik ark ile sabitlenebilir. Bununla birlikte, gogiis rontgeni yalnizca bir

vaskiiler malformasyon olasilig1 hakkinda siiphe uyandirabilir ve bir vaskiiler ringi teshis etmek
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icin daha ileri aragtirmalara ihtiya¢ vardir. Bronkoskopi, trakea ve bronglarin dogrudan ve
dinamik degerlendirmesi i¢in hala rutin olarak kullanilan bir tani aracidir. Vaskuler ring

varliginda trakeada ekstrinsik pulsatil kompresyonu gosterir (36).

Bilgisayarli tomografi (BT) veya manyetik rezonans goriintiileme (MRG) taramasina
erisim miimkiin degilse, bir sonraki mantikli adim baryumlu 6zofagografidir ve genellikle cogu
vaskiler ring i¢in tanmi koydurucudur. Bununla beraber kontrastli 6zofagografiler giiniimiiz
kesitsel goriintiileme ¢aginda giderek daha az uygulanmaya baslanmistir. Kesin tan1 dogumdan
sonra kontrastli bilgisayarli tomografi veya MRG ile konur ve bu gorintiilleme sadece
semptomatik hastalarda ve cerrahi gerektiren durumlarda yapilmalidir (20). MRG, hava
yollarinin ve damar yapisinin iyi goriintiilenmesini saglamasi, her diizlemde goriintiileme
yapilabilmesi ve iyonize radyasyona maruziyet olmamasi nedeniyle vaskiiler ringlerin
degerlendirilmesi i¢in idealdir (15). Ancak MR ¢ekiminin uzun siirmesi ve sedasyon veya genel
anestezi gerektirmesi dezavantajlaridir. Bunun yani sira BT anjiografi vaskiiler anatominin yan1
sira hava yolu kompresyonunun derecesini dogru bir sekilde tanimlayabilen yiiksek kaliteli
goriintiiler iiretebilmesinin yani sira hizli sonu¢ alinmasi agisindan avantajli olsa da iyonize

radyasyona maruz kalma nedeniyle dezavantajlidir.

Asemptomatik hastalarda yonetim takiptir. Solunum sikintisi, tekrarlayan pulmoner
enfeksiyon Oykiisii ve apne ndbetleri cerrahi miidahale endikasyonlaridir. Ameliyatin
zamanlamas1 semptomlarin siddetine baghdir ve ameliyat erken donemde yapilabilir (4).
Semptomatik hastalarda trakea veya o6zofagusun daralmasini gidermek i¢in ana cerrahi
prosediir, tehlikeli vaskiiler yapilarin cerrahi olarak bdliinmesinden olusur. Cift aortik arkin
cerrahisinde baskin olmayan arkin boliinmesi yapilir. Baskin olmayan arkin oldugu taraftan
torakotomi ile gerceklestirilir. RAA ve sol ligamentum arteriozum birlikteliginden olusan
vaskiiler halkanin cerrahisinde ligamentumun ligasyonu sol torakotomi ile gergeklestirilir.
Pulmoner arter slingde sol pulmoner arter, sag pulmoner arterden ayrilmasi ve ana pulmoner
artere reimplantasyonu genellikle medyan sternotomi ve kardiyopulmoner bypass kullanilarak
gergeklestirilir (4). Vaskiiler ringlerin video yardimli torakoskopik boliinmesi (VATS) umut
vaat eden bir yontemdir (20).
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3. GERECve YONTEM

Bu aragtirma aortik ark anomali tanis1 konan fetiislerin ek kardiyak ve ekstrakardiyak
anomaliler, kromozomal anomaliler ve postnatal sonuglar agisindan arastirmak, vaskuler ring
olusturanlar1 ve olusturmayanlar1 postnatal degerlendirmek amaciyla yapilan ve retrospektif
olarak ytiriitiilen tanimlayici tiirde bir arastirmadir.

Arastirmanin evrenini Ocak 2014—Ocak 2023 tarihleri arasinda i¢in T.C. Saglik Bilimleri
Universitesi Istanbul Kanuni Sultan Siileyman SUAM Perinatoloji Kliniginde tan1 konan ve
takip edilen aortik ark anomalili fetiisler olusturmaktadir. Katilma kriterlerini karsilayan
hastalar arastirmaya dahil edilmistir. Belirtilen tarihlerde perinataloji klinigine basvuran, fetal
kardiyak anomali On tanisi sonrasi perinatoloji ve pediatrik kardiyoloji konseyinde fetal
ekokardiyografi yapilan 2073 gebeye ait hasta dosyalar1 ve hastane otomasyon sisteminde yer
alan bilgiler tarand1 ve katilma kriterlerini karsilayan 113 hasta arastirmaya dahil edildi.

Calismaya dahil edilme kriterleri fetiisiin aortik ark anomalisi veya vaskiiler ringe neden
olan pulmoner sling tanis1 almasi, hasta dosyasi veya hastane otomasyonunda gebelik dykiisii
ve sonuglarina ait verilerin kayitli olmasi olarak belirlendi. Antenatal tan1 sikliginin diger
vaskiiler ring anomalilerine gore ¢ok yiiksek olmasi ve postnatal seyirlerinde biiyiik oranda
asemptomatik seyretmesi nedeniyle ARSA (aberan sag subklavyen arter) tanisi almak veya
kayitlarda gerekli bilgilerin bulunmamasi dislama kriterleri olarak kabul edildi.

Belirtilen tarihler arasinda toplamda 2073 gebeye fetal ekokardiyografi yapildigi saptandi
ve bu olgularin 787’si arkus aort anomalisi idi. Bu 787 hastada 111 RAA, 14 cift arkus aort,
456 ARSA, 6 aortopulmoner pencere, 200 aort koarktasyonu (tubtler hipoplazi veya kesintili
aortik ark) saptandi. Yeterli verisi bulunamayan 13 RAA hastas1 ¢aligmaya alinmadi. Bu
kriterler g6z 6niinde bulundurularak, vaskdiler ring anomalisi olan 33, vaskiler ringi olmayan
arkus aorta anomali tanis1 alan 80 hasta arastirmaya dahil edildi ve ¢alisma toplam 113 hasta
ile tamamland.

Arastirma kapsaminda arkus aort anomalisi ve pulmoner sling saptanan hastalarda anne
yasi, dogum haftasi, cinsiyet, ek kardiyak ve/veya ekstrakardiyak eslik eden bulgu, genetik
analizi bilgisi, postnatal cerrahi dyksut, gebelik sonucu, yasam siiresi, postnatal semptom ve
bu semptomlarin baglangi¢c zamanlar1 incelendi.

Fetal kalbin incelenmesinde, geleneksel 2—boyutlu ultrason incelemesine ek olarak renkli
ve puls Doppler kullanildi. Biitiin fetal ekokardiyografiler Voluson E6 marka cihazi ve 2-8
MHz frekans araligi olan RAB6-D 4D disbiikey probu ile pediatrik kardiyoloji uzmanlarimin da
eslik etmesi ile perinatoloji uzmanlari tarafindan yapildi. Fetal ekokardiyografi uygulanan
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biitlin hastalara ayni seansta 2. diizey (detayli) ultrasonografi International Society of
Ultrasound in Obstetrics and Gynecology rehberine uygun olarak yapilmisti (4, 28). Tim
hastalarda belirtilen tanisal araclar esliginde ekstrakardiyak anomali taramasi yapilmis olup
sonrasinda fetal agirlik tahmini de hesaplandi. Fetal kardiyak anomali tanis1 alan hastalara
genetik danismanlik sunulmus olunup, genetik analiz yaptirmak isteyen hastalara karyotip
analizi ve delesyonlarin tespiti i¢in fluorescence in situ hybridisation (FISH) yontemi
uygulandi. Hastanemizde dogum yapan hastalarin postnatal sonuglarma veri tabanindan
ulagildi. Postnatal donemde asemptomatik olan hastalarin prenatal tanilar1 ekokardiyografi ile
dogrulandiktan sonra hastalar takibe alindi. Asemptomatik hastalar dogumdan sonra 2 yil
boyunca pediatrik kardiyoloji tarafindan ekokardiyografi muayenesi ile takip edildi.
Semptomatik olan hastalarin kardiyak ve ekstrakardiyak on tanilar bilgisayarli tomografi (BT)
ve MRG ile teyit edildi. Operasyon gereken olgular dis merkeze yonlendirildi. Pediatrik
kardiyoloji boliimiinden takipli olmayan, operasyon amagli bagka bir merkeze yonlendirilmis
ve hastanemizde dogum yapmamis olup gebelik sonuglari bulunmayan hastalar telefon ile
arand1 ve gebelik sonuglari, varsa postnatal bulgular1 ve ameliyat olup olmadiklart 6grenildi.
Gerekli durumlarda hastalardan takip raporlar1 ve operasyon epikrizleri talep edildi ve sure¢
icinde hastanemiz pediatrik kardiyolojiye takibe cagrildi.

Calismanin yiiriitiilebilmesi icin Saghk Bilimleri Universitesi Hamidiye Tip Fakiiltesi
Kadin Hastaliklar1 ve Dogum Anabilim Dali1 Bagkanligi’ndan gerekli izinler alindi. Ayrica T.C.
Saglik Bilimleri Universitesi Istanbul Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi
Etik Kurul’undan KAEK/2023.01.15 say1li etik onay alind1.

Tanimlayici istatistikler sayi, ylizde, ortalama, standart sapma olarak verildi. Verilerin
degerlendirilmesi sirasinda Istatistiksel analizler icin SPSS (Sosyal Bilimler igin Istatistiksel

Paket Programi) for Windows versiyon 22.0 paket programi kullanildi.
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4. BULGULAR
Calismaya hastanemizde 1 Ocak 2014-1 Ocak 2023 tarihleri arasinda 33 vaskiler ring

yapan, 88 vaskiiler ringe neden olmayan antenatal taniya sahip 113 hasta dahil edildi. Hastalarin
yas ortalamasi 31.31£1.22, ortalama taninin konuldugu gebelik haftas1 24.15+1.27 ve fetal

cinsiyet i¢in erkek/kiz orani 1.36 hesaplanda.

Arastirma kapsaminda fetal kardiyak anomali 6n tanis1 bulunan 2073 hastaya ait fetal
ekokardiyografi sonucu incelendi. Incelen fetal ekokardiyografi sonuglarma gore hastalarin
33’tnde vaskiler ring anomalisi oldugu goriildi. Vaskiiler ring olgularinda 16
RAA+LDA+ALSA, 1 RAA+RDA+ALSA, 14 cift arkus aort, 2 pulmoner sling saptandi.
Vaskiiler ring yapmayan 80 aortik ark anomalisi mevcuttu; bu 80 hastada, 68 RAA+LDA, 10
RAA+RDA ve 2 duktus arteriosus agenezili RAA saptandi (Tablo 1).

Tablo 1. Aragtirma grubunun maternal yas ortalamasi, gestasyonel tan1 haftasi ve antenatal
tan1 dagilimlart.

Degisken OrtalamatStandart Sapma

Anne yasi 31.31+1.22
Tan1 aninda gestasyonel hafta 24.15+1.27

Antenatal Tam

Vaskiler Ring Anomalisine Neden Olanlar (n=33) 33(29.2)
RAA+LDA+ALSA 16(14.1)
RAA+RDA+ALSA 1(0.09)
Cift Arkus Aort 14(12.4)
Pulmoner Sling 2(1.8)

Vaskuler Ring Anomalisine Neden Olmayanlar (n=80) 80(70.8)
RAA+LDA 68((60.1)
RAA+RDA 10(8.9)
Duktus arteriosus agenezili RAA 2(1.8)

TOPLAM 113(100.0)

RAA: Sag arkus aorta, LDA: Sol duktus arteriozus, ALSA: Aberan sol subklavyen arter, RDA: Sag duktus
arteriozus

Tum vaskuler ringi olan 33 olguda 17 izole vaskdler ring, 10 hastada ek kardiyak anomali,
10 hastada ekstrakardiyak anomali saptandi. Hastalarin 19°u genetik analizi kabul etti ve 4
hastada 22g11.2 mikrodelesyonu (DiGeorge sendromu) tespit edildi. Bu hastalarin aileleri

terminasyonu kabul etmedi. Terminasyon yapilan 1 olgu kardiyak ve ekstrakardiyak bulgularin
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eslik ettigi vaskiiler ring anomalisine sahip idi (Tablo 2). Canli dogum olan 30 hastada 11 hasta

semptom gosterdi. Yalnizca solunum problemi olan 7, yalnizca yutma problemi olan 1, hem

solunum hem yutma problemi olan 3 hasta saptandi.

Tablo 2. Vaskiiler ring olgularinin prenatal verileri.

Degisken n

Antenatal tam
RAA+LDA+ALSA
Cift arkus aort
Pulmoner sling
RAA+RDA +ALSA

Ek anomali varhigr*

Izole vaskiiler ring
Ek kardiyak anomali
Ekstrakardiyak anomali

Gebelik sonucu
Canli dogum
Inutero mort fetalis
Terminasyon
Karyotip analizi yaptiran
Normal karyotip
Analiz yaptirmamis
Di George Sendromu
Vaskiiler ringe bagh semptom™*
Semptom yok

Sadece solunum problemi

Sadece yutma problemi

Hem solunum hem yutma problemi

33 olgu
16

14

17
10
10

30

19 olgu
15

14

11 olgu

19

3

RAA: Sag arkus aorta, LDA: Sol duktus arteriosus, ALSA: Aberan sol subklavien arter, RDA: Sag duktus arteriosus

*Ayni hastada hem kardiyak hem ekstrakardiyak anomali bulunabilir.

** Yalnizca canli dogan 30 hastaya ait veriler gosterilmistir.
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Vaskiiler ringe bagli semptom goriilme siklig1 canli dogum olanlarda incelendiginde
RAA+LDA+ALSA tanili olanlarda 3/15, ¢ift arkus aort tanili hastalarda 7/12, pulmoner sling
tanis1 alanlarda 1/2 olarak saptandi. Antenatal taniya gore vaskiiler ringe bagli semptom
goriilme sikligi ve semptomlarin taniya gore dagilimlar1 Tablo 3’tedir.

Tablo 3. Antenatal taniya gore vaskiiler ringe bagl semptom goriilme sikligi ve semptomlarin
tantya gore dagilimlari.

Vaskiiler ringe bagh Antenatal Tan
semptomlar

RAA+LDA+ALSA Ciftarkus | Pulmoner sling | RAA+RDA +ALSA
(n=15) aort (n=2) (n=1)
(n=12)

Yalniz solunum problemi 1(6.7) 5 (41,7) 1 (50.0) 0 (0.0)

Yalniz yutma problemi 1(6.7) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)

Solunum problemi ve 1(6.7) 2 (16,7) 0(0.0) 0 (0.0)
yutma problemi birlikte

Solunum ve/veya yutma 12 (80)
problemi yok

Toplam Semptomatik
Hasta* 3 (20) 7 (58,3) 1 (50.0) 0 (0.0)

5 (41,7) 1 (50.0) 1 (100.0)

Toplam* 15 (100.0) 12 (100.0) 2 (100.0) 1 (100.0)

RAA: Sag arkus aorta, LDA: Sol duktus arteriosus, ALSA: Aberran sol subklavien arter, RDA: Sag duktus
arteriosus

*S0tun yizdesi

** Yalnizca canli dogan 30 hastaya ait veriler gosterilmistir.

Arastirma kapsaminda tiim olgular antenatal tanilarina gore gruplara ayrilarak incelendi.
Antenatal taniya gore RAA+LDA+ALSA birlikteligi olan 16 hasta vardi. Hastalara ait klinik
sonuglar Tablo 4’te gosterildi.

Tablo 4. RAA+LDA+ALSA tanili tiim olgularin klinik sonuglari (n=16).

Degisken

|

Ek anomali varhgr*

Izole RAA+LDA+ALSA 5
Ek kardiyak anomali 6
Ekstrakardiyak anomali 8

Gebelik sonucu
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Canli dogum 15
Terminasyon 1

RAA: Sag arkus aort, LDA: Sol duktus arteriozus, ALSA: Aberran sol subklavyen arter
* Ayni hastada hem kardiyak hem ekstrakardiyak anomali bulunabilir.

RAA+LDA+ALSA tanili 16 hastadan 5’i izole olarak izlendi. Hastalarin hepsinde canli
dogum gergeklesti. Genetik analizi kabul eden 4 hastada 1 22g11.2 mikrodelesyonu saptand:.
DiGeorge anomalisi saptanan hasta diginda higbir hastada vaskiiler ringe bagli solunum ya da
yutma problemi gelismemisti. DiGeorge saptanan hastada erken bebeklik doneminde baglayan
stk solunum yolu enfeksiyonu, oksiiriik ve hirilti semptomlar gelismisti ve hasta alerjik astim
tanis1 ve tedavisi almisti. Hastalarin higbiri postnatal opere edilmedi ve hicbirinde postnatal ex
gdzlenmemisti. Izole RAA+LDA+ALSA olgularmin klinik bilgileri Tablo 5°te gosterildi.

Tablo 5. izole RAA+LDA+ALSA olgular.

VR'ye bagh
Ekstrakardiyak Gebelik postnatal
Olgu Ek kardiyak anomaliler anomaliler sonucu Karyotip  semptomlar Cerrahi  Survey
1 Yok Yok Canli Normal Yok Yok Yasiyor
2 Yok Yok Canli DiGeorge | Solunum sikintisi Yok Yasiyor
3 Yok Yok Canli Normal Yok Yok Yasiyor
4 Yok Yok Canli YOK Yok Yok Yasiyor
5 Yok Yok Canli Normal Yok Yok Yasiyor

VR: Vaskiiler ring

RAA+LDA+ALSA tanili 16 hastadan 3’ ek kardiyak anomali ve ekstrakardiyak anomali
birlikte izlenen olgulardi. (Tablo 6). Eslik eden kardiyak anomaliler TOF, TOF + PSSVC, sag
ventrikulde divertikil + perikardiyal eflizyondu. Bu kardiyak anomalilere eslik eden
ekstrakardiyak anomaliler sirasiyla tek umblikal arter + DV agenezisi, IUGR, Blake kesesi Kisti
idi. Hastalarin 2’sinde canli dogum, 1 terminasyon gergeklesti. Genetik analizi 3 hastanin hepsi
kabul etti ve 1 hastada 22q11.2 mikrodelesyonu saptandi. DiGeorge saptanan hastada aile
terminasyonu kabul etmedi. Terminasyon yapilmis olan tek fetusta ek kardiyak anomali TOF
ve ekstrakardiyak anomali duktus venosus agenezisi + tek umblikal arter izlendi. Canli dogum
olan 2 hastanin 1’ine kardiyak sebepten dolay1 (TOF ve vaskiiler ringe bagli semptom), digerine
ise postnatal saptanan yarik damak anomalisinden dolay1 operasyon yapildi. Postnatal 1 hastada
5. ayda vaskiiler ringe bagh disfaji ve solunum sikintis1 izlendi. Bu hastaya ek kardiyak

probleminden 6&tiirii yapilan operasyonda es zamanli olarak PDA ligasyonu yapildi.
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Tablo 6. Ek kardiyak ve ekstrakardiyak anomalisi olan RAA+LDA+ALSA olgulari.

Ekstrakardiyak Gebelik VR'ye bagh postnatal

Olgu Ek kardiyak anomaliler anomaliler Sonucu Karyotip semptomlar Cerrahi Survey
Tek umblikal
arter+Duktus

1 TOF venozus agenezisi | Terminasyon | Normal - - -

Solunum sikintisi ve
2 TOF+PSSVC IUGR Canli Normal disfaji Var Yasiyor
Sag ventrikulde divertikl
3 + Perikardiyal eflizyon Blake poche kisti Canli DiGeorge Yok Var Yasiyor

IUGR: intrauterin gelisme geriligi, PSSVC: Persistan sol siiperior vena kava, TOF: Fallot tetralojisi, VR: Vaskiler ring

RAA+LDA+ALSA tanili 16 hastadan 3’tiinde ek Kkardiyak anomali izlenmis olup
ekstrakardiyak anomali izlenmedi. (Tablo 7). Hastalarin hepsinde canli dogum gergeklesti.
Hastalarin 2’sinde VSD, 1’inde VSD+PSSVC saptandi. Genetik analizi 3 hastanin higbiri
yaptirmadi. Postnatal donemde 1 hastada vaskiiler ringe bagli dogumdan itibaren disfaji izlendi
ve hastaya PDA ligasyonu+VDS+ASD onarimi yapildi. Hastanin operasyon sonrasi
takiplerinde disfaji yakinmasi tekrarlamadi.

Tablo 7. Ek kardiyak anomalisi olup ekstrakardiyak anomalisi olmayan RAA+LDA+ALSA
olgulart.

1 Perimembrandz VSD Yok Canli Yok Yok Var Yasiyor

Perimembranodz

2 VSD+PSSVC Yok Canli Yok Disfaji Var Yasiyor

3 Muskdiler VSD Yok Canh Yok Yok Yok Yasiyor

VSD: Ventrikiler septal defekt, PSSVC: Persistan sol stiperior vena kava

RAA+LDA+ALSA tanili 16 hastanin 5’inde ek kardiyak anomali izlenmemis olup sadece
ekstrakardiyak anomali izlendi (Tablo 8). Ekstrakardiyak anomaliler nazal kemik hipoplazisi,
polihidramnios, diyafragma hernisi, unilateral renal pelviektazi, kisa femur uzunlugu (FL) ile
polihidramniostu. Hastalarin hepsinde canli dogum oldu. Genetik analizi 2/5 hasta kabul etmisti
ve sonuglart normal olarak saptandi. Postnatal donemde hastalardan 1°i ekstrakardiyak sebeple
(diyafragma hernisi) opere edildi. Higbir hastada vaskiiler ringe bagli solunum problemi veya
disfaji izlenmedi.
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Tablo 8. Ek kardiyak anomali izlenip ekstrakardiyak anomali izlenmeyen RAA+LDA+ALSA
olgular1.

VR'ye bagh

Ek kardiyak Ekstrakardiyak Gebelik postnatal

anomaliler anomaliler sonucu Karyotip | semptomlar Cerrahi
1 Yok Nazal kemik hipoplazisi | Canli Normal | Yok Yok Yasiyor
2 Yok Polihidramnios Canh Yok Yok Yok Yaslyor
3 Yok Diyafragma hernisi Canh Normal | Yok Var Yasiyor
4 Yok Sol renal Pelviektazi Canli Yok Yok Yok Yasiyor
5 Yok Kisa FL, Polihidramiios Canli Yok Yok Yok Yasiyor

FL: Femur uzunlugu

RAA+RDA+ALSA tanist alan 1 hasta bulunmaktaydi. Bu hastada ek kardiyak veya
ekstrakardiyak anomali izlenmedi. Hastaya ait genetik analiz sonucu normal olarak izlendi.

Postnatal donemde hastada vaskiiler ringe bagli semptom olugmadi ve hasta opere edilmedi.

Ciftarkus aort izlenen 14 hastanin 10’unda sag baskin ark, 2’sinde sol baskin ark ve 2’sinde
dengeli ark izlendi (Tablo 9). Sag baskin arklardan birinde RDA izlenmis olup diger tim ¢ift
arkus aort vakalarinda LDA izlendi. Cift arkus aort izlenen 14 hastada 2 intrauterin ex oldu ve
12 canli dogum gergeklesti. Intrauterin ex olan 1 olgunun izole gift arkus aort tanili oldugu ve
diger intrauterin ex olan fetiisiin hem ek kardiyak hem de ekstrakardiyak anomalisi oldugu
gorildi. Hastalarin 9 ‘u izole ¢ift arkus aorttu. Hastalarin 3’tinde sadece ek kardiyak anomali
izlendi. Bu ek kardiyak anomaliler midseptal VSD, Cift ¢ikish sag ventrikiil (DORV) ve
intrakardiyak ekojenik odak idi. 1 hastada yalnizca ekstrakardiyak anomali (timus hipoplazisi)
ve 1 hastada hem kardiyak (midseptal VSD + PSSVC) hem ekstrakardiyak (multikistik
displastik bobrek) anomali izlendi. Genetik analizi 9/14 hasta kabul etmisti ve bu 9 hastada iki
22q11.2 mikrodelesyonu tespit edilmisti. DiGeorge saptanan bir olgunun izole ¢ift arkus aort
olan grupta oldugu, diger DiGeorge saptanan olguda sadece timus hipoplazisi oldugu goruldu.
Canli dogan 12 cift arkus aort vakasinin 7’sinde postnatal déonemde vaskiiler ringe bagl
solunum ve beslenme problemleri saptandi. Bu 7 hastanin 5’inde sadece solunum problemi
oldugu 2’sinde ise solunum probleminin yaninda disfajisi de oldugu saptandi. Semptomatik
olan tim vakalara cerrahi uygulandi. Postnatal donemde ex olan hasta izlenmedi. Cift arkus

aorta olgularma ait dzellikler Tablo 9’da gosterildi.
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Tablo 9. Cift arkus aort olgulari.

Ek kardiyak

anomaliler

Ekstrakardiyak

anomaliler

Gebelik

Sonucu

Karyotip

VR ye Bagh Postnatal

semptomlar/baslangic

Zamani

Cerrahi

Survey

Solunum yetmezligi/ Dogum
1 Sag LDA | YOK Yok Canli DiGeogre | sonrasi Var Yasiyor
2 Sag LDA | YOK Yok Canl Yok Asemptomatik Yok Yasiyor
3 Dengeli | LDA | YOK Yok Canli Yok Asemptomatik Yok Yasiyor
4 Sag LDA | YOK Yok Canli Normal | Dispne /5. ayda Var Yasiyor
5 Sag LDA | YOK Yok IUMF Yok Asemptomatik - -
6 Sag RDA | YOK Yok Canl Yok Stridor + disfaji / 2. ayda Var Yasiyor
7 Sag LDA | YOK Yok Canli Normal | Disfaji + Dispne / 6. ayda Var Yasiyor
Wheezing + tekrarlayan
8 Sag LDA | YOK Yok Canli Yok pnémoni / 2. yasinda Var Yasiyor
9 Sag LDA | YOK Yok Canli Normal | Asemptomatik Yok Yasiyor
Midseptal
10 Sol LDA VSD+PSSVC | MKDB IUMF Normal Asemptomatik - -
11 Sag LDA |IEO Yok Canli Normal | Stridor /1. ayda Var Yasiyor
Midseptal Asemptomatik
12 Sag LDA | VSD Yok Canh Normal Yok Yasiyor
13 Sol LDA | DORV Yok Canli Normal | Asemptomatik Yok Yasiyor
Timus Stridor + dispne / 3. ayda
14 Dengeli | LDA | YOK hipoplazisi Canh DiGeogre Var Yasiyor

LDA: Sol duktus arteriosus, RDA: Sag duktus arteriosus VSD: Ventrikiler septal defekt, PSSVC: Persistan sol stiperior
vena kava, IEO: Intrakardiyak ekojenik odak, DORV: Cift ¢ikisli sag ventrikiil

Pulmoner arter sling tanis1 alan 2 hasta saptandi (Tablo 10). Hastalardan 1’i monokoryonik

diamniyotik ikiz esi olarak izlendi. Hastalarin tiimiinde canli dogum gergeklesti. Genetik analizi

her 2 hastanin ailesi de kabul etmedi. Postnatal donemde hastalardan 1’inde trakeaya basi

bulgular1 ve pulmoner darlik izlenmis ve 22. aylikken opere edildi. Diger hasta (monokoryonik

diamniyotik ikiz esi olan) asemptomatik izlendi ve takibine devam edildi.

Tablo 10. Pulmoner arter sling izlenen olgular

Olgu

1

Ek kardiyak

ELGI T

Yok

Ekstrakardiyak

anomaliler

Yok

Gebelik

sonucu

Canh

Karyotip

Yok

VR'ye bagh postnatal
semptomlar
Trakeaya basi bulgulari ve

Pulmoner darhk (1.5 yas)

Cerrahi

Var

Survey

Yasiyor

2

Yok

Yok

Canh

Yok

Asemptomatik

Yok

Yasiyor

VR: vaskiler ring
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Vaskiiler ring yapmayan 80 olguda 17 izole olgu izlendi. Hastalarin 56’sinda ek kardiyak
anomali, 32’sinde ekstrakardiyak anomali izlendi. En sik eslik eden kardiyak anomali TOF
(n=31), ikinci en sik eslik eden ek kardiyak anomali ise DORV (n=10) olarak saptandi. En sik
eslik eden ekstrakardiyak bulgu ise IJUGR (n=9), ikinci en sik ekstrakardiyak anomali tek
umblikal arterdi (n=5). Hastalarin 61°i genetik analizi kabul etti. RAA+RDA tanili olgularda
genetik analiz yaptiran 6/10 hasta ve duktus arteriosus agenezili RAA tanili olgularda genetik
analiz yaptiran 1/2 hasta vardi ve sonuglar normal olarak saptandi. RAA+LDA tanil1 olgularda
54/68 hasta genetik analiz yaptirdi ve bu hastalarda 4 trizomi 21, 1 Trizomi 13, 2 22q11.2
mikrodelesyon, 1 20p12.1p11.23 (2880 kpblik kayip) tespit edildi. Hastalarda 5 intrauterin ex
oldu. Terminasyon yapilan 5 olgudan 1 trizomi 21, 1 DiGeorge anomaliliydi. Diger 3 olguda
ek kardiyak ve ekstrakardiyak anomali birlikteligi vardi. Canli dogum gergeklesen 70 hastadan
33’1 kardiyak ve/veya ekstrakardiyak anomaliler nedeniyle opere edilmisti. En sik kardiyak
operasyon sebebi TOF (n=27), en sik ekstrakardiyak operasyon sebebi 6zofagus atrezisiydi
(n=3). Tablo 11’de vaskiler ring yapan ve yapmayan aortik ark anomalili olgularin prenatal ve
postnatal sonuglari ifade edildi.

Tablo 11. Vaskiiler ring yapmayan aortik ark anomalili olgularin prenatal ve postnatal
sonuglart™®,

Vaskdler ring Antenatal tam Ek Ekstrakardiy Anormal

varhgi n (%) kardiyak ak anomali karyotip

anomali n (%) analizi***
n (%) n (%)

RAA+LDA 15 (88.2) 49 (87.5) 26 (81.2) 8 (100.0) 58 (82.9)
68 (85.0)
§ RAA+RDA 2 (11.8) 5(9.0) 5 (15.6) 0(0.0) 10 (14.3)
2 10 (12.5)
g 5 Duktus arteriosus 0 (0.0 2 (3.5) 1(3.2) 0 (0.0 2 (2.8)
g ?C? agenezili RAA
g - 2 (2.5)
TOPLAM* 80 (100.0) 17 (100.0) 56 (100.0) | 32 (100.0) 8 (100.0) 70 (100.0)

*Tabloda situn ylizdesi alinmistir.
*** RAA+LDA grubunda 54, RAA+RDA grubunda 6 ve duktus arteriozus agenezili RAA grubunda 1 hasta karyotip analizi
yaptirmigti.

Calismaya dahil edilen 113 hastanin hepsinde prenatal tanilar, postnatal donemde
dogrulanmisti. Asemptomatik hastalar ekokardiyografi takibine alinmisti. Gerekli goriilen
hastalarda bilgisayarli tomografi, manyetik rezonans goéruntileme ve bronkoskopi

uygulamalarinin yapildigi izlendi.
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5.  TARTISMA

Vaskiiler ring, 6zofagus ve trakeay1 sikistiran ve bu iki yapiyla ilgili semptomlara neden
olabilen aortik ark sisteminin konjenital vaskiler anomalilerini ifade eder. Pulmoner arter sling
ise aortik arki tutmamakla birlikte bu grupta yer alir (4, 34). Aortik ark dallamasinin ve vaskiiler
ring anatomisinin prenatal degerlendirmesi fetal ekokardiyografide aksiyal 3VT ve 3V

goriiniimii ile yapilmaktadir (37, 38).

Calismamizda literatiire uygun olarak vaskiiler ring anomalisi olusturan ¢ift arkus aort,
pulmoner sling ve RAA+LDA+ALSA olgular1 kendi aralarinda, vaskiiler ring olusturan ve

olusturmayan aortik ark anomalileri olgular1 kendi aralarinda incelendi (3, 19, 30, 39, 40).

Vaskiiler ring anomalilerinin insidans1 2—10/10000 arasinda degigsmektedir (2). Achiron ve
arkadaslar1 dogum oncesi ultrason uygulanan 18.347 kadin {izerinde yapilan bir incelemede,
tiim dogum oOncesi ultrasonlarin %0.1'ini temsil eden 19 vaskiiler ring vakasi tanimladi; 18'inde
sag aort arki ve 1'inde ¢ift aort arki vardi (41). Bizim ¢alismamiza fetal ekokardiyografi yapilan
2073 gebede 33 (%1,6) vaskuler ring yapan aortik ark anomalisi saptandi. 3. basamak merkez
olan hastanemizin perinatoloji poliklinigine kardiyak anomali siiphesi ile yonlendirilen hastalar

dahil edildigi i¢in sikligimizin daha yiiksek bulundugunu diistiniiyoruz.

Vaskiiler ring anomalisi yapan durumlarin orani farkli calismalarda degisik oranlarda
bulunmustur. Evans ve ark. 25 yillik verilerin tarandig1 vaskiiler ring (n=92) arastirmasinda
RAA+LDA+ALSA oranim1 %79, cift arkus aort oranimni %19, pulmoner sling oranint %2
bulmusglardir (3). Bakhru ve ark. ¢alismasinda postnatal tanilar1 teyit edilen 26 hastada
RAA+LDA+ALSA % 69,2, cift arkus aort %19,2, sirkumfleks aorta %7,6 oraninda
bulunmustur (39). Patel ve ark. ¢alismasinda ise RAA+LDA+ALSA % 50, ¢ift arkus aort
%33,3, sirkumfleks aorta % 16,6 bulunmustur (19). Calismamizda RAA+LDA+ALSA orani
literattirle uyumlu olarak en sik grubu olusturmus olup %48,5 (16/33) olarak hesaplandi. Cift
arkus aort %42,4 (14/33) ile yine ikinci en sik grup olmakla birlikte orani diger ¢aligmalardan
daha yiiksek bulundu. Pulmoner sling %6,1 (2/33) ve RAA+RDA+ALSA %3 (1/33) olarak
bulundu. Makaleler arasindaki oran farki ¢alismalara dahil edilen popiilasyon biiyiikligii ve

hastalarin etnik koken farkliliklarindan kaynaklandig: diigiiniilmektedir.

Evans ve ark. izole vaskiiler ringlerin oranini1 %82, ek kardiyak anomalisi olanlarin oranin
%18 bulmustur (3). Calismamizda izole vaskiiler ringlerin oran1 %51,4 (17/33) ek kardiyak
hastalik oran1 %30,3 (10/33) bulundu. Calismamizda ek kardiyak anomali oraninin daha yiiksek

olmasinin nedeni perinatoloji klinigimize kardiyak anomali siiphesi ile dis merkezlerden hasta
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yonlendirilmesi ya da sevk edilmesi nedeniyle oldugunu diisiiniiyoruz. Evans ve ark. ek
kardiyak anomali saptadiklar1 hastalarda en sik kardiyak anomalileri %41 VSD ve %41 TOF
olarak bulmuglardir (3). Calismamizda ek kardiyak anomaliler %50 (5/10) oranla en sik VSD,
%20 (2/10) oranla TOF bulunarak en sik eslik eden kardiyak anomaliler ¢alismalar arasinda
benzer bulunmustur. Calismamizda RAA+ALSA tanili olan 17 hastanin 6’sinda, Gift arkus aort
olan 14 hastanin 4’Unde ek kardiyak anomali izlenmis olup, pulmoner sling saptanan 2 olguda
da ek kardiyak anomali izlenmedi. Bu sonuglar literatirdeki cift arkus aortun RAA+ALSA
tanil1 olgulara gore ek kardiyak anomaliler agisindan daha izole bir grup oldugu bilgisi ile
uyumludur (14). Vaskiiler ring tanis1 alan olgularda detayli fetal ekokardiyografi yapilmasi ek
kardiyak anomalilerin tespiti i¢in 6nemlidir.

Literatiirde aortik ark anomalilerini konu alan calismalarda eslik eden ekstrakardiyak
anomalilere deginilmis olmakla birlikte aortik ark anomalilerin bir alt grubu olan vaskiiler ring
caligmalarinda eslik eden ekstrakardiyak anomaliler yeterince incelenmemistir (42—44).
Calismamizda ekstrakardiyak anomali oran1 %30,3 (10/33) idi. Ekstrakardiyak anomaliler en
stk RAA+LDA+ALSA grubunda saptandi %50 (8/16). Ekstrakardiyak anomaliler ¢esitlilik

goOstermekte olup, herhangi bir sisteme spesifik patolojilerde siklik izlenmedi.

Vaskiiler ring ve diger aortik ark anomalilerinde genetik hastaliklar1 inceleyen farkli
sekillerde dizayn edilmis ve farkli biiyiikliikte hasta iceren ¢alismalar vardir (2, 5, 24, 28, 29,
44). Young ve ark. 2019°da literatiirdeki en genis vaskiiler ring kohortlarindan (n=106) biri olan
caligmasinda genel kohortun %36’sinda (genetik test yapilabilenlerin %50°s1) genetik anomali
saptamustir (2). Tespit edilen genetik anomaliler 22g11.2 mikrodelesyonu (21/36, %58), trizomi
21 (10/36, %28), CHARGE sendromu (2/36, %6), Goldenhar sendromu (1/36, %3), VACTERL
iliskisi (1/36, %3) ve 22q11 mikrodelesyonu ile VACTERL iliskisi (1/36, %3) bulunmustur (2).
Bu ¢alismada genetik anomali orani literatiirdeki diger ¢alismalardan daha yiiksektir. Antenatal
ve postnatal tani alan vaskiiler ring hastalar1 dahil edilen bu ¢alismada yazarlar yiiksek genetik
anomali oranin1 yiiksek genetik inceleme yapilmasi ile iliskili digiinmiistiir. EK kardiyak
anomalisi olmayan RAA vakalarinin incelendigi (n=86 ve vaskiiler ring oran1 %47,7) baska bir
caligmada kromozom anormallikleri, 22q11.2 mikrodelesyonu sirasiyla %14.1 ve %6.4 idi (44).
Calismamizda ise tiim vaskiiler ring hastalarinin %12,1’inde (4/33), genetik inceleme
yapilanlarin %21,1’inde (4/19) genetik anomali izlendi. Tiim genetik anomalili hastalardaki
patoloji 22q11.2 mikrodelesyonuydu. Genetik anomali saptanan 4 hastanin dagilimi
RAA+LDA+ALSA tanililarda 2 ve ¢ift arkus aortta 2 olarak saptandi. Bu 4 hastada 2 hasta

izole vaskdler ring tanili idi. Bir hastada ek kardiyak anomali (sag ventrikiilde divertikiil +
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perikardiyal eflizyon), diger hastada ise ekstrakardiyak anomali (timiis hipoplazisi) vardi.
McElhinney ve ark. ek kardiyak anomalisi olmayan 66 aortik ark anomalili hasta tizerinde
yaptiklar1 ¢aligmada cift arkus aort olan olgularda 22q11.2 mikrodelesyonunu %14 olarak,
RAA+ALSA olan olgularda %32 olarak saptamistir (29). Calismamizda ise ek kardiyak
anomalisi olmayan ¢ift arkus aort olgularinda bu oran %20 (2/10) ve ek kardiyak anomalisi
olmayan RAA+ALSA olgularinda %9 (1/11) olarak bulunmus olup ek kardiyak anomalisi
olmayan RAA+ALSA’l1 grupta genetik anomali oranimizin diisiikliigii genetik test oranimizin
daha diisiik olmasindan kaynaklanabilecegi diisiiniilmiistiir. Calismamizda vaskiiler ring
yapmayan tlim aortik ark anomalili hastalarin %10’unda (8/80), genetik inceleme yapilanlarin
%13,1’inde (8/61) genetik anomali saptandi. Genetik anomalilerin tamami, test yaptiran 54
RAA+LDA grubu igindeydi. Anomali saptanan 8 hastanin 4’i trizomi 21, 2’si 22ql11.2
mikrodelesyonu, 1’1 trizomi 13 ve 1’1 20q12.1p11.23 (2880 kbplik kayip) oldugu goriildii.
Literatiirdeki caligmalarda vaskiiler ring ve aortik ark anomali olgular1 farkli segilim kriterlerine
gore alinmig ve gruplar arasinda genetik test orani ve tekniklerindeki farkliliklardan dolay1
degisik oranlarda anomali saptanmistir. Bununla birlikte ¢aligmamizda ve diger ¢alismalarda
aortik ark anomalisi ve vaskiiler ring anomalisinde, hastalara genetik danismanlik verilmesi ve

genetik incelemeye yonlendirilmesi izole izlenen olgularda bile 6nemli oldugu gosterilmistir.

Calismamizda tum vaskuler ring tanili canli doganlarda 11/30 (%36,7) semptomatik
bulundu. Literatiire uygun sekilde ¢ift arkus aort olgular1 daha yiiksek oranda semptomatikti
7/12 (%58,3) hasta. RAA+ALSA’Ii hastalarda bu oran 3/16 (%18,7), pulmoner slingli
hastalarda ise oran 1/2 (%50) bulundu. Cift arkus aort gergin bir halka olusturmakta olup
literatlirdeki bircok ¢alismada en sik semptomatik olan gruptur (31, 34, 45). Calismalar vaskiiler
ring iligkili semptomlarinda en sik solunum yolu semptomlart oldugunu bildirmis olup,
calismamizda da bunla uyumlu olarak solunum yolu semptomlar1 10/31 hastada, disfaji 4/31
saptand1 (2, 45). RAA+ALSA olgular1 dogumdan itibaren ile 5 ay arasinda semptomatik
olmustu. Cift arkus aort olgular1 ise genellikle dogumdan itibaren ilk 6 ay i¢inde semptomatik
olmakla birlikte 24. ayinda semptomatik olan olgu da saptandi. Dogum 6ncesi ve dogum sonrast
seriler karsilastirildiginda, aortik ark anomalilerinin postnatal semptomlar: hakkindaki tartigma
hala netlik kazanmamuistir (45). Dogum Oncesi ¢alismalara gore, bu vaskiiler anormalliklerin
cogu, cift aortik ark ve RAA+ALSA ile bazi RAA vakalar1 disinda, dogumdan sonra
asemptomatiktir (2, 31, 45).

Calismamizda RAA+ALSA tanili solunum sikintisi olan 1 hasta disinda tiim semptomatik

hastalar opere edilmisti. Cift aortik ark tanili opere olan tiim olgularda baskin olmayan arkin
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ayrildig1 cerrahi operasyon gergeklesmisti. Cift arkus aort tanili olgularda ek kardiyak veya
ekstrakardiyak anomaliler nedeniyle opere olan olmadi. RAA+ALSA tanili hastalarda vaskiler
ringin ayrilmasi dis1 cerrahi gergeklesen 1 hasta, ek kardiyak anomali nedeniyle (VSD onarimi),
1 hasta ise ekstrakardiyak anomali (yarik damak dudak) nedeniyle opere oldu. Antenatal ve
postnatal vaskiiler ring tanis1 alan hastalar1 karsilastiran bir ¢alisma, taninin dogum 6ncesi veya
sonrast konulmasimin cerrahi gerekliligini degistirmedigini gostermistir (2). Calismamizda
sadece antenatal tan1 alan hastalar incelenmis olup cerrahi agisindan antenatal tan1 konulmasini
onermede yeterli giicte degildir. Baska bir calismada ise semptom ile cerrahi arasinda gegen
sireyi temel olarak semptom ile tani arasinda gegen siirenin belirledigi gosterilmis ve
zamaninda cerrahi i¢in erken taninin ¢ok 6nemli oldugu ifade edilmistir (7). Erken tan1 ve tedavi

icin fetal ekokardiyografinin yayginlastirilmasini 6neriyoruz.

Calismalar izole olan/olmayan vaskiiler ring ve aortik ark anomalilerinin fetal
ekokardiyografi incelemelerinin rutin uygulamada artmasi ile bu hastalara prenatal donemde
yiiksek dogruluk ile daha sik tani1 konulmaya baslandigini géstermektedir (2, 3). Calismamizda
antenatal tani alan hastalardan higbirinin tanis1 postnatal tetkiklerinde degismemistir. Cogu
vaskuler ring kesitsel gortintileme (BT veya manyetik rezonans goriintiileme) yapilmadan tani
almakla birlikte bu goriintiilemelerin postnatal kesin tan1 i¢in ve ameliyat dncesi planlamada
kullanildig1 goriilmektedir (20, 34, 46). Bununla birlikte prenatal tan1 konulmasi postnatal
donemde BT ve MRG gerekliligi azalttigi gosterilmistir (2). Calismamiz ve literatiir prenatal
fetal ekokardiyografinin vaskiiler ring ve aortik ark anomalilerini tan1 ve yonetimi igin rutin

uygulamaya girmesini desteklemektedir.

Aortik ark anomalisi ve vaskiiler ring ile ilgili literatiirdeki bir¢ok yayinda oldugu gibi
bizim calismamizin da retrospektif nitelikte olmasi ¢alismanin zayif noktalarindandir. Ayrica
bu calismanin tek merkezli olmasi da zayif noktalarindandir. Bu konuyla ilgili ¢cok merkezli
prospektif calismalara ihtiya¢ duyulmaktadir. Ayrica aortik ark anomalisi ve vaskiiler ring
insidansi belirlenmesinde ve tlilkemizdeki siklig1 hakkinda bir sonuca varilmasi agisindan da
konuyla ilgili daha fazla hasta popiilasyonunun dahil edildigi ¢aligmalara ihtiya¢ vardir.
Merkezimizde pediatrik kardiyovaskiiler cerrahi birimi bulunmadigi i¢in cerrahi miidahale
gerektiren olgular dis merkeze yonlendirilmistir. Bu durumu da ¢alismamiz agisindan postnatal

hasta takiplerinde dezavantaj olarak belirtmek dogru olacaktir.

Calismamizdaki tiim fetal ekokardiyografiler, alanlarinda uzman perinatologlar tarafindan
yapildi. Ayni sekilde biitiin hastalar tek bir uzman pediatrik kardiyolog tarafindan
degerlendirildi. Bu c¢aligmamizin kuvvetli yonlerinden biri olup yiliksek tani oranimizi
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aciklamaktadir. Ayrica merkezimizin 3. basamak biiylik bir perinatoloji merkezi olmasi da
hasta popiilasyonu agisindan avantaj olmustur. Prenatal genetik tarama da hastanemizde
yapilmis olup hastalar genetik birimi ile birlikte degerlendirilmistir. Bu durum hem hasta

bilgilendirilmesi hem de prenatal hasta takibi acisindan avantajdir.
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6. SONUC

Ulkemizde ve diinyada aortik ark anomalileri ve vaskiiler ring yapan anomalilerin insidans
ve prevalanslar1 olgularin bir boliimii postnatal donemde asemptomatik seyrettigi i¢in heniiz
tam olarak hesaplanamamistir. Bu konuda daha fazla arastirmaya ihtiya¢ duyulmaktadir.

Ulkemizdeki siklig1 hakkinda da su an bir sonuca varmak miimkiin degildir.

Aortik ark anomalisi ve vaskiiler ring tespit edilen hastalarin ek kardiyak/ekstrakardiyak
anomaliler acisindan detayli olarak incelenmesi gerekmektedir. Prenetal degerlendirmede fetal
ekokardiyografi en uygun yontemdir. Deneyimli klinisyenler tarafindan yapildiginda prenatal
veya postnatal donemde ek tani1 yontemlerine olan ihtiyaci azaltmaktadir. Postnatal dinemde
semptomatik olan hastalarda damar ve iliskili yapilarin anatomisinin detayli degerlendirilmesi
veya trakea ve 6zofagusa basinin derecesini ve yerini belirlemek amaciyla BT, BT anjio, MR,
bronkoskopi ve 0zofagogram gibi goériintiileme yontemlerine basvurulmasi gerekebilir.
Calismamizda vaskiiler ringlerin ve aortik ark anomalilerin postnatal tan1 yontemleri Uzerine
detayli bir aragtirma olmadigi i¢in bu konuda net bir degerlendirme yapilip bir sonuca

varilmadi.

Aortik ark anomalisinden siiphelenildiginde vaskiiler bir ring olup olmadigi, vaskiiler ring
var ise damarlarin dallanma paternine goére hangi tipte vaskiiler ring olusturdugunun
belirlenmesi gerekir. RAA tespit edildiginde buna ALSA eslik edip etmedigi veya duktus
arteriozusun pozisyonu da ring olusturma potansiyeli agisindan, duktus arteriozusun sag
yerlesimli oldugu RAA olgularinda fetal ekokardiyografide izlenen V-gekli normal anatomiyle
karisabildigi i¢in 6nemlidir ve 3VT kesitinde detayli inceleme gerektirmektedir. Ayrica ¢ift
arkus aort anomalisi 1le RAA’y1 ayirt etmek bazi durumlarda zor olabilecegi i¢in renkli doppler

kullanimi tanida yardimci olacaktir.

Aortik ark anomalisi ve vaskiler ring tespit edilen hastalara ek kardiyak ya da
ekstrakardiyak anomaliler eslik etmese dahi genetik analiz segenegi sunulmalidir ve ebeveynler
bilgilendirilmelidir. Prenatal olarak tani koyulan ek anomali ve genetik anomali varliginda

ebeveynlere terminasyon se¢enegi hakkinda bilgi verilmelidir.

Vaskiiler ring tanist koyulan fetiislerin postnatal donemde semptomatik seyretme
olasiliklar1 hakkinda farkli sonuglart olan g¢alismalar olsa da semptomatik olabilecek olan
hastalarin postnatal donemde yakin takip edilmesi agisindan prenatal tan1 ¢ok dnemlidir. Bu

hastalarin dogumlarini 3. basamak olan bir merkezde planlamak, cerrahi miidahale yapilmasi
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gereken hastalarda erken donemde cerrahiyi planlamak ve basi semptomlarinin ciddiyetinin

artmasin1 Onlemek agisindan prenatal tan1 dnemlidir.
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