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SUMMARY: Çetiner N, Günay E, Şaylan-Çevik B, Akalın F. (Department of 
Pediatrics, Marmara University Faculty of Medicine, Istanbul, Turkey). Midaortic 
syndrome may be a cause of systemic hypertension in Turner syndrome. 
Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları 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.

Key words: midaortic syndrome, coarctation of aorta, systemic hypertension, Turner’s 
syndrome.

ÖZET: Midaortik sendromu (MAS) distal torakal ve abdominal aortanın 
diffüz darlığıyla karakterizedir. Etiyolojide bazı genetik sendromlar da rol 
oynamaktadır. Yazımızda Turner sendromu tanılı MAS’lı bir olgu sunulmuştur. 
On iki yaşında Turner sendromu tanılı hasta, hipertansiyon nedeniyle çocuk 
kardiyoloji polikliniğine başvurdu. Fizik muayenesinde sternum sağ alt 
kenarında II-III/VI sistolik üfürüm duyuldu. Sağ femoral arter nonpalpabl, 
sol femoral arter nabzı zayıftı. Üst extermite kan basıncı 120/80 mmHg 
idi. Telekardiyografide aort kökü genişti. Elektrokardiyografide sol ventrikül 
hipertrofisi vardı. Ekokardiyografide biküspit aort kapağı, hafif derecede 
aort darlığı, desendan aortada tortuözite ve artmış akım farklılığı vardı; 
akım diyastole uzanmıyordu. Kateter-anjiografide desendan aortada hafif 
tortuözite izlendi, ancak bu bölgeyle üst-alt segmentler arasında basınç farkı 
saptanmadı. Aortanın midaortik düzeyinden itibaren giderek daraldığı görüldü. 
Hasta antihipertansif tedavi ile izleme alındı. MAS bilinen bir durum olmakla 
birlikte Turner sendromu ile birlikteliği nadirdir. Hastamız Turner sendromlu 
hastalardaki hipertansiyonun ayırıcı tanısına yeni bir boyut kazandırması 
nedeniyle sunulmuştur. 

Anahtar kelimeler: midaortik sendrom, aort koarktasyonu, sistemik hipertansiyon, 
Turner sendromu.
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Midaortik sendromu (MAS) distal, torakal 
ve abdominal aortanın segmenter ya da 
tüm aorta boyunca diffüz daralması olarak 
tanımlanan nadir bir koarktasyon tipidir. 
Tüm koarktasyonların %0.5-2’sini oluşturur. 
Etiyolojide konjenital ve edinsel nedenlerin 
yanısıra bazı sendromlar rol oynamaktadır. 
Tipik klinik bulgu alt ekstremite kan basıncının 
düşük, üst ekstremite kan basıncının yüksek 
ölçülmesidir. Hipertansiyon hemen tüm 
olgularda bildirilmiştir. Ekokardiyografi ile 
klasik koarktasyon saptanamaması halinde 
ayırıcı tanıda midaortik sendromun düşünülmesi 
ve kateter-anjiografi, bilgisayarlı tomografi ya 
da manyetik rezonans görüntüleme (MRG) 
ile tüm aorta segmentlerinin görüntülenmesi 
gerekmektedir.1-4 Burada Turner sendromuna 
eşlik eden MAS’lı bir olgu sunulmuştur.

Vaka Takdimi

On iki yaşında kız hasta; çocuk endokrinoloji 
polikiniğinde Turner sendromu tanısı ile 
izlenmekte iken kan basıncının yüksek ölçülmesi 
üzerine pediatrik kardiyoloji polikliniğine 
yönlendirildi. Hastanın fizik muayenesinde 
vücut ağırlığı 27 kg (<3.persentil) ve boyu 
119 cm (<3. persentil), kalp hızı 94/dk idi. 
Kan basıncı sağ kolda 130/80 mmHg, sol 
kolda 120/80 mmHg, sağ bacakta 90/65 
mmHg ve sol bacakta 95/60 mmHg olarak 
ölçüldü. Palpasyonla femoral arter nabzı 
sağda alınamazken solda zayıf olarak palpe 
edildi. Boy kısalığı, tipik yüz görünümü, yele 
boyun, kalkan göğüs, meme uçlarının ayrık 

olması, kubitus valgus, tırnak hipoplazisi gibi 
Turner sendromu ile uyumlu bulgular dikkati 
çekiyordu. Dinlemekle kalp sesleri ritmik, kalp 
sesleri normaldi, sternum sağ alt kenarda II-
III/VI. dereceden sistolik ejeksiyon üfürümü 
duyuldu. Diğer sistem muayeneleri normaldi. 

Telekardiyografide kardiyomegali yoktu, 
kardiyotorasik oran 0.44 olarak hesaplandı, 
pulmoner vasküler gölgeler normal olarak 
değerlendirildi, aort kökü ve asendan aorta 
sternum sağ tarafında genişlemiş olarak 
görüldü. Elektrokardiyografisinde sol ventrikül 
hipertrofisi mevcuttu. Ekokardiyografide sol 
ventrikül büyüklüğü ve fonksiyonları normaldi, 
aort kapağında hafif derecede darlık vardı, 
kapak yapısı biküspid idi, sağ ve sol koroner 
küspisler arası füzyon vardı. Renkli Doppler 
ekokardiyografi ile sol ventrikül-aorta arasında 
ölçülen farklılık maksimum 23 mmHg, ortalama 
10 mmHg idi. Aort yetersizliği saptanmadı. 
Asendan aorta geniş, arkus aorta, istmus ve 
proksimal desendan aorta tortuöz görünümdeydi 
ve istmusda darlık görüldü. Asendan aorta 23.8 
mm, arkus aorta 16 mm, istmus 18 mm ve 
desandan aorta 24 mm olarak ölçüldü. İstmus 
bölgesinde renkli Doppler ekokardiyografi ile 
en fazla 20 mmHg farklılık ölçüldü, akımın 
diyastole uzanmadığı görüldü (Şekil 1 ve 2). 
Yapılan kateter anjiografide desendan aortada 
hafif tortuöz görünüm vardı; istmus düzeyinde 
de hafif darlık görülüyordu. Asendan aorta çapı 
23 mm, arkus aorta çapı 20 mm, istmus 15 mm 
ve desendan aorta 24 mm ölçüldü; ancak bu 
bölgede üst ve alt segmentler arasında belirgin 

Şekil 1 ve 2. Renkli Doppler ekokardiyografi ile suprasternal pencereden desendan aortanın tortüöz görünümü.
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basınç farkı saptanmadı. Aortagramda ise 
özellikle midaortik düzeyden itibaren aortanın 
giderek inceldiği, sağ femoral arterde sola oranla 
daha ince olduğu görüldü. Midaortik düzeyde 
çap 17.7 mm olup giderek aortanın inceldiği 
sağ femoral arter en dar yerinde 3,5 mm ve 
sol femoral arter ise 4.3 mm ölçüldü (Şekil 
3-5). Çocuk kardiyoloji ve kalp damar cerrahisi 
konseyinde tartışılan hastanın antihipertansif 
tedavi ile klinik olarak izlenmesine karar verildi 
ve hastaya beta bloker (propranolol 2 mg/kg/
gün dozda) başlandı. 

Tartışma

Midaortik sendrom terimi, ilk olarak Sen ve 
arkadaşları5 tarafından 1963 yılında Takayasu 
arteriti ve aktif tüberkülozu olan 16 hastada 
tanımlanmıştır. Distal torakal ve abdominal 
aortanın segmenter ya da diffüz darlığı 
ile karakterizedir. Çoğu kez böbrekler ve 
gastrointestinal organ ve yapıları da içeren 
major organları besleyen dallarda darlıklar 
görülür. Darlıkların görülme yerine ve şiddetine 
göre etkilenen organ ve sistemlere ait bulgular 
görülebilir (malign hipertansiyon, oligürik 
renal yetmezlik, klodikasyon gibi). Anatomik 
obstrüksiyonun yerine göre suprarenal, 
intrarenal (%63-91) ve infrarenal olmak üzere 
üçe ayrılır. Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle 
birlikte, konjenital (embiyonik dorsal aorta 
çiftlerinin gelişimsel anomalisi) ve akkiz 
nedenlere (Takayasu arteriti, nörofibromatozis, 

fibromusküler displazi, retroperitoneal fibrozis, 
Alagille sendromu, mukopolisakkaridozlar, 
Williams sendromu, intrauterin rubella virus, 
sifiliz, tüberküloz enfeksiyonu ve nöroblastom 
tedavisi için radyoterapi uygulananlar sayılabilir) 
sekonder olarak geliştiği yönünde görüşler 
vardır.6-8 Bizim olgumuz literatürde Turner 
sendromuna MAS’ın eşlik ettiği ikinci vakadır. 
Literatürdeki diğer olgu, altı yaşındaki bir 
kız hastadır ve bizim olgumuzda olduğu gibi 
hipertansiyon ile başvurmuştur. Hipertansiyon 
etiyolojisine yönelik yapılan aortografi ve renal 
anjiyografide arkus aorta düzeyinden başlayan 
torakal ve abdominal aorta boyunca devam eden 
diffüz darlık saptanmış ve renal arterlerin ciddi 
derecede hipoplazik oldukları görülmüştür.9

Şekil 3. Kateter anjiografide 90° sol lateral enjeksiyonda 
arkus ve istmus düzeyindeki hafif tortuözite ve istmus 
düzeyinde darlık.

Şekil 4. Aortagramda ön-arka pozisyonda görülen midaortik 
daralma.

Şekil 5. Sağ ve sol femoral arterlerde diffüz hipoplazi.
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Midaortik sendromda tipik klinik bulgu aort 
koarktasyonunda olduğu gibi üst ekstremite kan 
basıncının yüksek, alt ekstremite kan basıncının 
düşük ölçülmesi ve femoral nabızların zayıf 
alınmasıdır. Hipertansiyon hemen tüm olgularda 
bildirilmiştir ve medikal tedavi ile kontrolü 
güçtür. Diğer klinik bulgular, alt ekstremitelerde 
klodikasiyon (%17), böbrek yetmezliği (%4), 
intestinal iskemi (%1) ve nadir olarak başağrısı, 
egzersiz intoleransı gibi semptomlardır.1,10,11 
Bizim olgumuzda da, fizik muayenede üst 
ekstremitelerde kan basıncı yüksekti ve her 
iki femoral nabız zayıf alınıyordu.

Midaortik sendrom tanısında, ekokardiyografi, 
biplan konvansiyonel anjiyografi, manyetik 
rezonans anjiyografi ve spiral bilgisayarlı 
tomografik angiyografi ile 3D rekonstrüksiyon 
g i b i  y ö n t e m l e r  k u l l a n ı l m a k t a d ı r . 
Ekokardiyografik incelemede klasik yerleşim 
yerinde koarktasyon görülmez.12 Olgumuzun 
ekokardiyografisinde desendan aorta tortuöz 
görünümde, istmus dar izleniyor ve buradan 
ölçülen maksimum farklılık 20 mmHg idi, ancak 
akım diyastole uzanmıyordu. Bu bulgularla aort 
koarktasyonu tanısı dışlanamadı. Bu nedenle 
kateter anjiyografi yapılması planlandı. Yapılan 
kateter anjiyografide desendan aortada hafif 
tortuöz görünüm izlendi, ancak bu bölgede 
üst ve alt segmentler arasında belirgin basınç 
farkı saptanmadı. Tüm aortaya yapılan kontrast 
madde injeksiyonunda özellikle midaortik 
düzeyden itibaren aortanın giderek daraldığı, bu 
daralmanın femoral arterlerde de devam ettiği, 
sağ femoral arterde sola göre daha belirgin 
olduğu izlendi. 

Turner sendromlu hastalarda sistemik 
hipertansiyon sık görülen bir bulgudur ve 
en önemli nedeni de aort koarktasyonudur, 
bunun dışında at nalı böbrek gibi renal 
anomali ler in bulunması  ya da hiçbir i 
bulunmadığı halde sistemik hipertansiyon 
saptanması da mümkündür.13-16 Turner 
sendromunda arteriyel sistemde çeşitli yapısal 
anormallikler olabilir. Bunlar arasında elonge 
transvers ark, aort koarktasyonu ve aberran 
sağ subklaviyen arter sık görülenleridir. 
Ayrıca arteriyel, venöz ve lenfatik damar 
yapılarında da anormallikler görülmektedir.17,18 
Bu anomalilerin hangi patogenetik bağlantıdan 
kaynaklandığı halen çözümlenememekle 
birlikte aort koarktasyonu ve elongasyonun 
vasküler yapının elastik duvar özelliklerine 

sekonder geliştikleri düşünülmektedir.19 Bu 
nedenle çeşitli bölgelerdeki damar yapılarında 
anormal görünümler bulunabilir ve dolayısıyla 
Turner sendromunda sistemik hipertansiyon 
saptandığında aort koarktasyonu aranmalı, 
aort koarktasyonunun tipik lokalizasyonu 
olan istmus bölgesinde koarktasyon tesbit 
edilemezse aortun daha distal kısımlarının 
görüntülenmesi için kateter anjiyografi, 
BT anjiyografi ya da MRG gibi yöntemlere 
başvurulmalıdır.18 Ekokardiyografik olarak 
büyük çocuk ve erişkinlerde asendan aorta ve 
arkus iyi görülebilir ancak torakal ve abdominal 
aortanın görüntülenmesinde ekokardiyografi 
yetersiz kalabilir.20

Midaortik sendrom tedavisinde farklı tedavi 
seçenekleri bulunmaktadır. Tıbbi tedavi ile 
hipertansiyon kontrolü çoğu kez yetersiz 
kalmaktadır, ayrıca yapılan çalışmalarda sadece 
antihipertansif tedavi alan bu olgularda intestinal 
iskemi ve klodikasyon gibi semptomların 
cerrahi tedavi yapılanlara göre daha sık 
geliştiği görülmüştür, ancak cerrahi öncesinde 
medikal tedavi hastanın stabilizasyonu için 
önerilmektedir.6,21 Cerrahi tedavi ise literatürdeki 
serilerde %70-90 oranında uygulanmıştır. 
Özellikle tübüler aortik darlıkta primer tedavi 
şeklidir. Ayrıca, renovasküler HT olan, renal 
veya visseral organ darlıklarının eşlik ettiği 
olgularda açık cerrahi tedavi seçeneği tercih 
edilmektedir.2,22-24 Endovasküler yöntem ise, 
minimal invasiv tedavi seçeneğidir. Özellikle 
diskret darlık varsa ve visseral arter (mesenterik 
ve renal arter) darlığı eşlik etmiyorsa tercih 
edilmektedir.1,25-27 Olgumuzda ise segmenter 
bir darlık bulunmaması, abdominal aortadan 
itibaren damar çapının giderek daralması ve 
darlığın femoral arterlerde de diffüz olarak devam 
etmesi nedeni ile girişime uygun bulunmamış 
ve antihipertansif tedavi ile izlenmesine karar 
verilmiştir. MAS tanılı hastalarda cerrahi tedavi 
sonrası hipertansiyonun %70 olguda düzeldiği 
bildirilmiştir. Ancak enflamatuar vaskülit 
sonrası gelişen olgularda rekürrensler ve tedavi 
başarısızlığı fazladır.28

Literatürde yaklaşık 200 kadar MAS tanılı 
olgu vardır, ancak Turner sendromunun eşlik 
ettiği vakamız literatürdeki ikinci vakadır. 
Hipertansiyonu olan Turner sendromlu 
hastalarda ekokardiyografi ile koarktasyon 
saptanamayan olgularda gerek kateter-anjiografi 
gerekse de kardiyak bilgisayarlı tomografi ile 
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torakal-abdominal aorta ve femoral arterler ve 
renal arterler görüntülenmelidir. Hastamız seyrek 
görülmesi ve Turner sendromlu hastalardaki 
hipertansiyonun değerlendirilmesinde yeni bir 
boyut kazandırması nedeni ile sunulmuştur. 
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