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Bir olguda coklu anomali: Aort arkusu anomalisi, aberran sol subklavyen
arter, sol atriyum divertikulti ve miyokardiyal non-compaction

A case of multiple abnormalities: aortic arch anomaly, aberrant left subclavian artery,
left atrial diverticulum, and myocardial noncompaction

Dr. Hiirkan Kursaklioglu, Dr. Atila iyisoy, Dr. Turgay Celik, Dr. Sedat Kése

Gulhane Askeri Tip Akademisi Kardiyoloji Anabilim Dali, Ankara

Atipik gbgus agrisi nedeniyle bagvuran 21 yasindaki
erkek hastanin ekokardiyografi, ventrikulografi ve pul-
moner anjiyografi ile degerlendiriimesinde aort arkusu
anomalisi, sol subklavyen arterin anormal (aberran)
¢ikisi, sol pulmoner venlerin sol atriyuma tek kék ha-
linde katilmasi, sol atriyum divertikill ve sol ventrikdil-
de miyokardiyal non-compaction saptandi. Hastanin
24 saatlik Holter monitér takibinde aritmi izlenmedi ve
sol ventrikul sistolik fonksiyonlari normal sinirlarda
bulundu. Bu nedenle, cerrahi tedavi gerekli gértlme-
yerek hasta anjiyotensin dénustirict enzim inhibitéri
ve aspirin tedavisi ile izlemeye alindi. Literaturde, bil-
dirilen anomalilerin bir arada géruldugd bir olguya
rastlanmadi.

Anahtar sézcikler: Anormallik, multipl/komplikasyon/tani; di-
vertikil; ekokardiyografi; kalp ventrikll(; subklavyen arter/
anormallik.

Dogustan kalp anomalileri tek basina bulunabile-
cegi gibi bir arada da bulunabilirler. Bu birliktelikle-
rin bir kismi, Fallot tetralojisi veya pulmoner stenoz-
ventrikiiler septal defekt birlikteli§inde oldugu gibi
sik goriiliir. Bazen de, genellikle tek basma goriilen
dogustan anomaliler bir hastada birlikte izlenebilir.
Bu anomalilerin embriyolojik donemde ayni etkene
bagli olarak mi gelistikleri, yoksa tesadiifen mi bir
arada bulunduklar1 sorusunu yanitlamak siklikla
miimkiin olamaz. Bu yazida aortik ark anomalisi, sol
subklavyen arterin anormal (aberran) ¢ikisi, sol pul-
moner venlerin sol atriyuma tek kok halinde katilma-
s1, sol atriyum divertikiilii ve sol ventrikiilde miyo-
kardiyal non-compaction saptanan bir hasta sunuldu.

A 21-year-old male patient presented with atypical chest
pain. Examinations with echocardiography, ventriculogra-
phy, and pulmonary angiography showed multiple abnor-
malities including an aortic arch anomaly, aberrant origin
of the left subclavian artery, connection of the left pul-
monary veins to the left atrium via a single root, left atrial
diverticulum, and left ventricular myocardial noncom-
paction. A 24-hour Holter monitoring detected no arrhyth-
mias and the left ventricular systolic function was in nor-
mal range. Surgical correction was not considered, so a
medical follow-up program was initiated with an
angiotensin-converting enzyme inhibitor and aspirin. To
our knowledge, association of the above-mentioned
anomalies has been hitherto unreported.

Key words: Abnormalities, multiple/complications/diagnosis;
diverticulum; echocardiography; heart ventricles; subclavian
artery/abnormalities.

OLGU SUNUMU

Yirmi bir yasindaki erkek hasta atipik gogiis agri-
st nedeniyle poliklinigimize bagvurdu. Soyge¢misin-
de onemli bir 6zellik bulunmuyordu. Dort yil 6nce
appendektomi gecirmisti; ti¢ yildir giinde bir paket
sigara kullaniyordu. Fizik muayenede arteriyal kan
basinct 120/70 mmHg, nabiz: 76/dakika ve ritmik
bulundu; dinlemekle kalp sesleri normal idi ve diger
sistem muayenelerinde bir 6zellik yoktu.

Elektrokardiyografide normal siniis ritmi izlendi.
Ekokardiyografik incelemede sol ventrikiilde miyo-
kardiyal non-compaction ve aortik ark anomalisi sap-
tandi. Bu bulgularla hastaya kalp kateterizasyonu ya-
pilmasina karar verildi.
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Sag femoral arter-ven yoluyla gerceklestirilen is-
lemde, inen aortun aort arkusu ile devam etmeyip kor
bir ugla sonlandigi, buradan sol subklavyen arterin
anormal cikis gosterdigi izlendi (Sekil 1). Aort arku-
sunun inen aort ile yaklasik 45 derecelik bir ac1 ile
birlestigi goriildii. Inen aort ve aort arkusu arasinda
bir basing gradiyenti bulunmamaktaydi. Cikan aort-
tan ilk dal olarak sol karotis arter ayrilmakta (Sekil 2),
bunu innominat arter izlemekteydi; sol subklavyen
arter ise inen aortun tepe boliimiinden anormal ¢ikig
gostermekteydi. Sol ventrikiilografide miyokardiyal
non-compaction bulundugu goriildii. Bu anomali an-
jiyografik olarak ozellikle sol ventrikiiliin posteroba-
zal boliimiinde belirgindi ve bu bolgede tipik “cim
adam” manzarasi vardi (Sekil 3). Pulmoner anjiyog-
rafinin ge¢ fazinda, sol pulmoner venlerin sol atri-
yum disinda birleserek sol atriyuma tek kok halinde
katildiklar1 ve sol atriyum iist duvarinda yaklasik 1
cm ¢apli kiiciik bir divertikiil bulundugu izlendi (Se-
kil 4, 5). Divertikiil, sol atriyum ile senkronizasyon
icinde kasilip gevsemekteydi.

Yirmi dort saatlik Holter monitorizasyonunda at-
riyal ya da ventrikiiler aritmi izlenmedi.

Bu bulgular ile hastaya cerrahi girisim diisiiniil-
medi. Hasta kaptopril (75 mg/giin) ve aspirin tedavi-
si (100 mg/giin) ile takip programia alindi.

TARTISMA

Olgumuzda bir arada goriilen dogustan kardiyo-
vaskiiler anomaliler, aort arkusu anomalisi, sol subk-
lavyen arterin anormal ¢ikisi, sol pulmoner venlerin
sol atriyuma tek kok halinde katilmasi, sol atriyum
divertikiilii ve sol ventrikiilde miyokardiyal non-
compaction idi. Bu anomalilerin birlikte oldugu bir
olgu literatiirde bildirilmemistir.

Aort arkusu anomalileri i¢inde muhtemelen en
sik goriilenlerden biri sag aort arkusu anomalisi-
dir." Bu anomalide, ¢ikan aorttan ilk dal olarak sol
karotis arter ayrilmakta, bunu sag karotis ve sag
subklavyen arterler izlemektedir. Sol subklavyen ar-
ter ise genellikle inen aorttan Kommerell divertikii-
lii vasitasiyla anormal ¢ikis gosterir. Bu anomalide
retrodzofajiyal seyir gosteren sol subklavyen arter
vaskiiler ring patolojilerinden birini meydana getir-
mektedir.”’ Olgumuzda aortun dallanmasi sag aort
arkusu anomalisi ile ortiismekteydi. Ancak, anor-
mal ¢ikislt sol subklavyen arter Kommerell diverti-
kiiliinden kaynaklanmamakta ve retrodzofajiyal se-
yir gostermemekteydi. Ayrica, inen aort, aort arku-
sunun devami seklinde seyretmeyip, aort arkusu
inen aorta basglangicindan birka¢ cm sonra 45 dere-
celik bir ag1 ile katilmaktaydi. Bu durumda, inen

aortun baslangi¢ kismi siiperior yerlesimli bir Kom-
merell divertikiilii olarak yorumlanabilir. Fakat, bil-
dirilmis Kommerell divertikiilleri inen aortun bas-
langi¢ boliimiinde sol veya sag taraf yerlesimlidir.”

Sekil 1. Aortografide, inen aortun aort arkusu ile devam etme-
yip kér bir ugla sonlandigi, buradan sol subklavyen arterin
anormal ¢ikis gdsterdigi izlenmekte.

Sekil 2. Aortografide ¢ikan aortun ilk dal olarak sol karotis ar-
teri verdigi, aort arkusunun inen aort ile devam etmeyip ona
yaklasik 45 derecelik bir agi ile baglandigi izlenmekte.

Sekil 3. Sol ventrikilografide miyokardiyal non-compaction ve
sol ventrikilin posterobazal béliminde tipik “¢cim adam” géru-
nimdi izlenmekte.
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Sekil 4. Pulmoner anjiyografinin ge¢ déneminde, sol pulmoer
venlerin sol atriyuma tek kék halinde katildiklari gérdiliyor.
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Sekil 5. Sol atriyumun st duvarindan kaynaklanan divertikdl
gbrilmekte (ok isareti).

Siiperior yerlesimli bir Kommerell divertikiilii bu-
giine kadar bildirilmemistir. Bu nedenle, olgumuz-
daki patolojiyi Kommerell divertikiilii olarak sinif-
landirmak pek miimkiin goriinmemektedir. Anormal
cikishi sol subklavyen arterin retrodzofajiyal seyir
gostermemesi de goz Oniine alinarak, olguyu smif-
landirilmamig bir aort arkusu anomalisi olarak ka-
bul etmek daha dogru olacaktir.

Sol atriyum anevrizma ya da divertikiilii kavram-
lar1 arasinda kesin bir ayrim bulunmamakta, iki kav-
ram siklikla birbirinin yerine kullanilmaktadir. An-
cak, son zamanlarda, dogustan olan ve sol atriyum
duvarna kiiciik bir baglanti noktasi ile baglanip son-
radan genisleme gosteren yapilarin divertikiil olarak

adlandirtlmast yoniinde bir egilim bulunmaktadir.
Olgumuzdaki sol atriyum divertikiilii, atriyumun iist
duvarmndan koken almaktaydi ve kiicilik bir baglanti
bolgesi vardi. Ust boliimii daha genis olan divertikii-
liin atriyum ile senkronizasyon i¢inde kasilmasi miis-
kiiler yapida oldugunu gostermektedir. Bildirilen do-
gustan sol atriyum divertikiillerinin ¢ogu bolgesel
perikard yoklugu ile iligkilidir ve sol atrium appen-
diks bolgesinde bulunmaktadir.! Sol atriyumun diger
bolgelerinden kaynaklanan ve perikard yokluguna
eslik etmeyen divertikiiller oldukca nadir goriilmek-
tedir. Bunlar, klinikte atriyal aritmiler ve tromboem-
bolik olaylara neden olabilirler.” Olgumuzda aritmi
izlenmedi. Bu 6zellik, divertikiiliin yerlesimi, nispe-
ten kiiciik olmasi veya miiskiiler yapida olmastyla
iligkili olabilir. Tromboembolik komplikasyonlar da-
ha ziyade fibr6z yapidaki divertikiillerde goriilmekte,
miiskiiler divertikiillerde ¢ok az rastlanmaktadir. Bu
durum, fibr6z divertikiillerde kanin géllenme goster-
mesi, miiskiiler divertikiillerde ise etkin bir yikanma
olmasmnin gollenmeyi engellemesine baghdir. Yine
de, olugabilecek tromboembolik komplikasyonlari
onlemek amaciyla olgumuzda aspirine baglanmustir.

Sol pulmoner venler sol atriyuma, alt ve iist ven-
ler olmak iizere iki grup halinde katilirlar. Ancak, iki
grubun sol atriyum disinda birlesip sol atriyuma tek
kok halinde katilmasi da nadir bir durum degildir. OI-
gumuzda da, sol pulmoner venler sol atriyuma tek
kok halinde katilmaktaydi. Bunun benign bir anoma-
li oldugu ve 6zel bir tedavi gerektirmedigi kabul edil-
mektedir.

Miyokardiyal non-compaction, sol ve/veya sag
ventrikiilde endomiyokardiyal morfogenezde bir bo-
zukluga bagli gelisen derin trabekiilasyonlar olarak
tanimlanmaktadir.” Erigkin olgularda aritmiler veya
ciddi kalp yetersizligi nedeniyle oliimciil seyredebil-
mektedir. Ayrica, beraberinde siklikla embolik olay-
lar da goriilmektedir. Ancak, daha hafif fenotip sergi-
leyen bazi olgularda klinik tablo bu kadar agir seyret-
meyebilir.”” Olgumuzda 24 saatlik Holter monitor ta-
kibinde aritmi izlenmedi ve sol ventrikiil sistolik
fonksiyonlar1 normal sinirlarda bulundu. Bu nedenle
hasta, anjiyotensin doniistiiriicli enzim inhibitorii ve
aspirin tedavisi ile izlemeye alind1.

Olgumuzdaki anomalilerin birlikteliginin etyopa-
togenezini ortaya koyabilmek miimkiin degildir. An-
cak, aort arkusu anomalisi ya da miyokardiyal non-
compaction saptanan bir olguda diger anomalilerin
de bulunabilecegi goz oniine alinmali ve bu olgular
ekokardiyografik ve anjiyografik olarak iyi degerlen-
dirilmelidir.
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