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siyonun nedenlerinden biri olabilir
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SUMMARY: Cetiner N, Giinay E, Saylan-Cevik B, Akalin F. (Department of
Pediatrics, Marmara University Faculty of Medicine, Istanbul, Turkey). Midaortic
syndrome may be a cause of systemic hypertension in Turner syndrome.
Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Dergisi 2016; 59: 126-130.

Middle aortic syndrome (MAS) is characterized by diffuse narrowing of
abdominal or distal thoracic aorta and may be associated with genetic
syndromes. A case of MAS accompanying Turner’s syndrome is presented
in this article. A 12-year-old patient with Turner Syndrome was referred
because of systemic hypertension. Physical examination revealed II-III/VI
grade murmur at right sternal border. Right femoral pulse was nonpalpable,
left was weak. Blood pressure at upper extremities was 120/80 mmHg.
Telecardiogram showed dilated aortic root. Electrocardiogram revealed left
ventricule hypertrophy. Echocardiography showed bicuspid aortic valve, mild
aortic stenosis, tortuosity and incrased flow velocity in descending thoracic
aorta without diastolic tail. Catheter-angiography demonstrated tortuosity
of descending aorta without pressure gradient between proximal and distal
parts. Aortogram showed diffuse narrowing of distal thoracic and abdominal
aorta. Follow-up with antihypertensives was planned. MAS is a known entity,
association with Turner syndrome is rare. Our case gives a new perspective
for evaluation of hypertension in Turner’s syndrome.
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OZET: Midaortik sendromu (MAS) distal torakal ve abdominal aortanin
diffiiz darligiyla karakterizedir. Etiyolojide baz1 genetik sendromlar da rol
oynamaktadir. Yazimizda Turner sendromu tanilt MAS’l1 bir olgu sunulmustur.
On iki yasinda Turner sendromu tanili hasta, hipertansiyon nedeniyle ¢ocuk
kardiyoloji poliklinigine basvurdu. Fizik muayenesinde sternum sag alt
kenarinda II-III/VT sistolik iifiiriim duyuldu. Sag femoral arter nonpalpabl,
sol femoral arter nabzi zayifti. Ust extermite kan basinci 120/80 mmHg
idi. Telekardiyografide aort kokii genisti. Elektrokardiyografide sol ventrikiil
hipertrofisi vardi. Ekokardiyografide bikiispit aort kapagi, hafif derecede
aort darligi, desendan aortada tortudzite ve artmis akim farkliligi vardi;
akim diyastole uzanmiyordu. Kateter-anjiografide desendan aortada hafif
tortudzite izlendi, ancak bu boélgeyle iist-alt segmentler arasinda basing farki
saptanmadi. Aortanin midaortik diizeyinden itibaren giderek daraldig: goriildii.
Hasta antihipertansif tedavi ile izleme alindi. MAS bilinen bir durum olmakla
birlikte Turner sendromu ile birlikteligi nadirdir. Hastamiz Turner sendromlu
hastalardaki hipertansiyonun ayirici tanisina yeni bir boyut kazandirmasi
nedeniyle sunulmustur.

Anahtar kelimeler: midaortik sendrom, aort koarktasyonu, sistemik hipertansiyon,
Turner sendromu.
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Midaortik sendromu (MAS) distal, torakal
ve abdominal aortanin segmenter ya da
tim aorta boyunca diffiiz daralmasi olarak
tanimlanan nadir bir koarktasyon tipidir.
Tiim koarktasyonlarin %0.5-2’sini olusturur.
Etiyolojide konjenital ve edinsel nedenlerin
yanisira bazi sendromlar rol oynamaktadir.
Tipik klinik bulgu alt ekstremite kan basincinin
diisiik, tist ekstremite kan basincinin yiiksek
Ol¢lilmesidir. Hipertansiyon hemen tiim
olgularda bildirilmistir. Ekokardiyografi ile
klasik koarktasyon saptanamamasi halinde
ayirict tanida midaortik sendromun diistiniilmesi
ve kateter-anjiografi, bilgisayarli tomografi ya
da manyetik rezonans goriintiileme (MRG)
ile tim aorta segmentlerinin goriintlilenmesi
gerekmektedir.!** Burada Turner sendromuna
eslik eden MAS’l1 bir olgu sunulmustur.

Vaka Takdimi

On iki yasinda kiz hasta; ¢ocuk endokrinoloji
polikiniginde Turner sendromu tanisi ile
izlenmekte iken kan basincinin yiiksek 6l¢iilmesi
tizerine pediatrik kardiyoloji poliklinigine
yonlendirildi. Hastanin fizik muayenesinde
viicut agirligr 27 kg (<3.persentil) ve boyu
119 cm (<3. persentil), kalp hizi 94/dk idi.
Kan basinci sag kolda 130/80 mmHg, sol
kolda 120/80 mmHg, sag bacakta 90/65
mmHg ve sol bacakta 95/60 mmHg olarak
Ol¢tildii. Palpasyonla femoral arter nabzi
sagda alinamazken solda zayif olarak palpe
edildi. Boy kisaligi, tipik yiiz goriiniimii, yele
boyun, kalkan gogiis, meme uglarinin ayrik

$5-1/Ped-CHD

FR 12Hz

Sekil 1 ve 2. Renkli Doppler ekokardiyografi ile suprasternal pencereden desendan aortanin tort{iéz goriinimd.
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olmasi, kubitus valgus, tirnak hipoplazisi gibi
Turner sendromu ile uyumlu bulgular dikkati
cekiyordu. Dinlemekle kalp sesleri ritmik, kalp
sesleri normaldi, sternum sag alt kenarda II-
III/VI. dereceden sistolik ejeksiyon ifiirtimii
duyuldu. Diger sistem muayeneleri normaldi.

Telekardiyografide kardiyomegali yoktu,
kardiyotorasik oran 0.44 olarak hesaplandj,
pulmoner vaskiiler gdlgeler normal olarak
degerlendirildi, aort kokii ve asendan aorta
sternum sag tarafinda genislemis olarak
goriildi. Elektrokardiyografisinde sol ventrikiil
hipertrofisi mevcuttu. Ekokardiyografide sol
ventrikdl biylikligl ve fonksiyonlart normaldi,
aort kapaginda hafif derecede darlik vards,
kapak yapis1 bikiispid idi, sag ve sol koroner
kiispisler arasi fiizyon vardi. Renkli Doppler
ekokardiyografi ile sol ventrikiil-aorta arasinda
Olgiilen farklilik maksimum 23 mmHg, ortalama
10 mmHg idi. Aort yetersizligi saptanmad.
Asendan aorta genis, arkus aorta, istmus ve
proksimal desendan aorta tortudz goriiniimdeydi
ve istmusda darlik goriildii. Asendan aorta 23.8
mm, arkus aorta 16 mm, istmus 18 mm ve
desandan aorta 24 mm olarak 6lciildii. Istmus
bélgesinde renkli Doppler ekokardiyografi ile
en fazla 20 mmHg farklilik 6l¢iilddi, akimin
diyastole uzanmadigi goriilldii (Sekil 1 ve 2).
Yapilan kateter anjiografide desendan aortada
hafif tortu6z goriinim vards; istmus diizeyinde
de hafif darlik goriiliityordu. Asendan aorta ¢api
23 mm, arkus aorta ¢ap1 20 mm, istmus 15 mm
ve desendan aorta 24 mm Ol¢iildii; ancak bu
bolgede iist ve alt segmentler arasinda belirgin
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Sekil 3. Kateter anjiografide 90° sol lateral enjeksiyonda
arkus ve istmus diizeyindeki hafif tortudzite ve istmus
diizeyinde darlik.

basing farki saptanmadi. Aortagramda ise
ozellikle midaortik diizeyden itibaren aortanin
giderek inceldigi, sag femoral arterde sola oranla
daha ince oldugu goriildii. Midaortik diizeyde
¢ap 17.7 mm olup giderek aortanin inceldigi
sag femoral arter en dar yerinde 3,5 mm ve
sol femoral arter ise 4.3 mm Olctildi (Sekil
3-5). Cocuk kardiyoloji ve kalp damar cerrahisi
konseyinde tartisilan hastanin antihipertansif
tedavi ile klinik olarak izlenmesine karar verildi
ve hastaya beta bloker (propranolol 2 mg/kg/
glin dozda) baslandu.

Tartisma

Midaortik sendrom terimi, ilk olarak Sen ve
arkadaslar1® tarafindan 1963 yilinda Takayasu
arteriti ve aktif tiiberkiilozu olan 16 hastada
tanimlanmistir. Distal torakal ve abdominal
aortanin segmenter ya da diffiiz darligi
ile karakterizedir. Cogu kez bobrekler ve
gastrointestinal organ ve yapilar1 da iceren
major organlar1 besleyen dallarda darliklar
goriiliir. Darliklarin goriilme yerine ve siddetine
gore etkilenen organ ve sistemlere ait bulgular
goriilebilir (malign hipertansiyon, oligiirik
renal yetmezlik, klodikasyon gibi). Anatomik
obstriiksiyonun yerine gore suprarenal,
intrarenal (%63-91) ve infrarenal olmak {izere
tice ayrilir. Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle
birlikte, konjenital (embiyonik dorsal aorta
ciftlerinin gelisimsel anomalisi) ve akkiz
nedenlere (Takayasu arteriti, ndrofibromatozis,

Sekil 4. Aortagramda 6n-arka pozisyonda goriilen midaortik
daralma.

Sekil 5. Sag ve sol femoral arterlerde diffiiz hipoplazi.

fibromuskiiler displazi, retroperitoneal fibrozis,
Alagille sendromu, mukopolisakkaridozlar,
Williams sendromu, intrauterin rubella virus,
sifiliz, tiiberkiiloz enfeksiyonu ve néroblastom
tedavisi icin radyoterapi uygulananlar sayilabilir)
sekonder olarak gelistigi yoniinde goriisler
vardir.6-® Bizim olgumuz literatiirde Turner
sendromuna MAS’1n eslik ettigi ikinci vakadir.
Literatiirdeki diger olgu, alt1 yasindaki bir
kiz hastadir ve bizim olgumuzda oldugu gibi
hipertansiyon ile basvurmustur. Hipertansiyon
etiyolojisine yonelik yapilan aortografi ve renal
anjiyografide arkus aorta diizeyinden baslayan
torakal ve abdominal aorta boyunca devam eden
diffiiz darlik saptanmis ve renal arterlerin ciddi
derecede hipoplazik olduklart goriilmiistiir.?
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Midaortik sendromda tipik klinik bulgu aort
koarktasyonunda oldugu gibi iist ekstremite kan
basincinin yiiksek, alt ekstremite kan basincinin
diisiik Olciilmesi ve femoral nabizlarin zayif
alinmasidir. Hipertansiyon hemen tiim olgularda
bildirilmistir ve medikal tedavi ile kontroli
glictiir. Diger klinik bulgular, alt ekstremitelerde
klodikasiyon (%17), bobrek yetmezligi (%4),
intestinal iskemi (%1) ve nadir olarak basagrisi,
egzersiz intoleransi gibi semptomlardir.!,10.11
Bizim olgumuzda da, fizik muayenede {iist
ekstremitelerde kan basinci yiiksekti ve her
iki femoral nabiz zayif aliniyordu.

Midaortik sendrom tanisinda, ekokardiyografi,
biplan konvansiyonel anjiyografi, manyetik
rezonans anjiyografi ve spiral bilgisayarli
tomografik angiyografi ile 3D rekonstriiksiyon
gibi yontemler kullanilmaktadir.
Ekokardiyografik incelemede klasik yerlesim
yerinde koarktasyon gortilmez.!? Olgumuzun
ekokardiyografisinde desendan aorta tortudz
gorliniimde, istmus dar izleniyor ve buradan
olciilen maksimum farklilik 20 mmHg idi, ancak
akim diyastole uzanmiyordu. Bu bulgularla aort
koarktasyonu tanisi diglanamadi. Bu nedenle
kateter anjiyografi yapilmasi planlandi. Yapilan
kateter anjiyografide desendan aortada hafif
tortudz goriiniim izlendi, ancak bu bolgede
iist ve alt segmentler arasinda belirgin basing
farki saptanmadi. Tiim aortaya yapilan kontrast
madde injeksiyonunda 6zellikle midaortik
diizeyden itibaren aortanin giderek daraldigi, bu
daralmanin femoral arterlerde de devam ettigi,
sag femoral arterde sola gore daha belirgin
oldugu izlendi.

Turner sendromlu hastalarda sistemik
hipertansiyon sik goriilen bir bulgudur ve
en O6nemli nedeni de aort koarktasyonudur,
bunun disinda at nali bobrek gibi renal
anomalilerin bulunmas: ya da higbiri
bulunmadigr halde sistemik hipertansiyon
saptanmasi da mimkindir.!3-1¢ Turner
sendromunda arteriyel sistemde cesitli yapisal
anormallikler olabilir. Bunlar arasinda elonge
transvers ark, aort koarktasyonu ve aberran
sag subklaviyen arter sik goriilenleridir.
Ayrica arteriyel, vendz ve lenfatik damar
yapilarinda da anormallikler goriilmektedir.17.18
Bu anomalilerin hangi patogenetik baglantidan
kaynaklandigr halen ¢6ziimlenememekle
birlikte aort koarktasyonu ve elongasyonun
vaskiiler yapinin elastik duvar o6zelliklerine
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sekonder gelistikleri diisiniilmektedir.1® Bu
nedenle ¢esitli bolgelerdeki damar yapilarinda
anormal goriiniimler bulunabilir ve dolayisiyla
Turner sendromunda sistemik hipertansiyon
saptandiginda aort koarktasyonu aranmali,
aort koarktasyonunun tipik lokalizasyonu
olan istmus bdlgesinde koarktasyon tesbit
edilemezse aortun daha distal kisimlarinin
goriintiilenmesi i¢in kateter anjiyografi,
BT anjiyografi ya da MRG gibi yontemlere
basvurulmalidir.!8 Ekokardiyografik olarak
biiyiik ¢ocuk ve eriskinlerde asendan aorta ve
arkus iyi gorilebilir ancak torakal ve abdominal
aortanin goriintiilenmesinde ekokardiyografi
yetersiz kalabilir.20

Midaortik sendrom tedavisinde farkli tedavi
secenekleri bulunmaktadir. Tibbi tedavi ile
hipertansiyon kontrolii ¢ogu kez yetersiz
kalmaktadur, ayrica yapilan ¢alismalarda sadece
antihipertansif tedavi alan bu olgularda intestinal
iskemi ve klodikasyon gibi semptomlarin
cerrahi tedavi yapilanlara goére daha sik
gelistigi goriilmiistiir, ancak cerrahi oncesinde
medikal tedavi hastanin stabilizasyonu igin
Onerilmektedir.52! Cerrahi tedavi ise literatiirdeki
serilerde %70-90 oraninda uygulanmistir.
Ozellikle tiibiiler aortik darlikta primer tedavi
seklidir. Ayrica, renovaskiiler HT olan, renal
veya visseral organ darliklarinin eslik ettigi
olgularda agik cerrahi tedavi secenegi tercih
edilmektedir.2.22-2¢ Endovaskiiler yontem ise,
minimal invasiv tedavi secenegidir. Ozellikle
diskret darlik varsa ve visseral arter (mesenterik
ve renal arter) darlig1 eslik etmiyorsa tercih
edilmektedir.1.25-27 Olgumuzda ise segmenter
bir darlik bulunmamasi, abdominal aortadan
itibaren damar ¢apinin giderek daralmasi ve
darligin femoral arterlerde de diffiiz olarak devam
etmesi nedeni ile girisime uygun bulunmamis
ve antihipertansif tedavi ile izlenmesine karar
verilmistir. MAS tanil1 hastalarda cerrahi tedavi
sonras! hipertansiyonun %70 olguda diizeldigi
bildirilmistir. Ancak enflamatuar vaskiilit
sonrasi gelisen olgularda rekiirrensler ve tedavi
basarisizligi fazladir.28

Literatiirde yaklasik 200 kadar MAS tanili
olgu vardir, ancak Turner sendromunun eslik
ettigi vakamiz literatiirdeki ikinci vakadir.
Hipertansiyonu olan Turner sendromlu
hastalarda ekokardiyografi ile koarktasyon
saptanamayan olgularda gerek kateter-anjiografi
gerekse de kardiyak bilgisayarli tomografi ile
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torakal-abdominal aorta ve femoral arterler ve
renal arterler goriintiilenmelidir. Hastamiz seyrek
goriilmesi ve Turner sendromlu hastalardaki
hipertansiyonun degerlendirilmesinde yeni bir
boyut kazandirmasi nedeni ile sunulmustur.
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