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approach, but there is no definite consensus on management. Non-surgi-
cal intervention includes transcatheter thrombolytic therapy, at least 6
months of anticoagulation, limb elevation, graduated compression arm
sleeve and balloon angioplasty. Thrombolytic therapy may restore the
circulation if given within two or three days. Mechanical intervention with
Angiojet can evacuate a large quantity of thrombus and thereby limit the
dose and duration of thrombolytic therapy. Anticoagulation therapy has
been suggested to be an adequate strategy in most patients. For surgical
intervention resection of the first rib is one of the most common option. We
treated him with low molecular weight heparin, followed by oral
anticoagulant therapy for 6 months. Only partial resolution of thrombosis
was achieved after 6 months of anticoagulant therapy. However, one year
later axiller-subclavian venography demonstrated the veins to be nearly
fully patent (Fig. 3). This case illustrates that, although unusual,
Paget-Schroetter syndrome can occur in a healthy patient especially as a
result of mild to moderate exercise.

Figure 3. Venography revealed near complete resolu-
tion of occlusion one year later
AV-axillary vein, SVC-superior vena cava, SV-subclavian vein
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Marfan sendromlu bir adolesanda aortik
disseksiyon ve cerrahi tedavisi

A case of aortic dissection in an adolescent with
Marfan syndrome and surgical treatment

Marfan sendromu, ekstraselliiler matriks proteini fibrillin 1 mutasyonlari
neticesi ortaya gikan sistemik bir bag dokusu hastaligidir (1, 2). Otozomal

dominant kalitim gosterir (2). Kardinal belirtileri arasinda proksimal aortik
anevrizma, okiiler lensi dislokasyonu ve uzun kemiklerde agiri bilylime sa-
yilabilir (1). Hem erigkin, hem de pediatrik hastalarda Marfan sendromunun
prognozu ilkin kardiyovaskiiler komplikasyonlar ile baglantiidir (3). Marfan
sendromlu hastalarda assandan aorta anevrizmasi riiptiirii en sik 6liim se-
bebi iken, Tip-A aortik disseksiyon ikinci en sik dlimciil lezyondur (4). Bu-
rada, Marfan sendromlu 15 yasinda bir adolesanda Tip-A aorta disseksiyo-
nu ve bagarili cerrahi tedavisi kaynaklar gozden gegirilmek suretiyle sunul-
maktadir. Hasta iki giin dnce baglayan ani ve siddetli gdgiis agnisi sikaye-
tiyle bagvurdu. Agr, sirtina ve sag koluna yayiliyormus ve gece artiyormus.
(Ozgecmisinde, hastaya 7 sene dnce MS tanisi kondugu, ailesinde baska
bir kimsede bu hastaligin bulunmadigi, kalp ve damar sistemine iligkin hic-
bir sikayeti olmadigi dgrenildi. Genel durumu orta, suur agik, oryante ve ko-
opere idi. TA: 140/80 mmHg, Nabiz: 110/dk ve siniis ritminde idi. Kilosu 44 kg,
boyu 1.80 metreydi. Marfanoid goriinlimdeydi. Belirgin pektus karinatum
mevcuttu. Torako-abdominal bilgisayarli tomografide (BT) assandan aorta
capinin en genis yerinde yaklasik 8 santimetreye ulastigi, aorta kdkiinden
baglayarak arkus aortanin baslangicina kadar uzanan disseksiyon oldugu
goriildii (Resim 1). Ekokardiografide (EKO) ciddi aorta kapak yetmezligi tes-
pit edildi ve aorta kokii 7.2 cm olarak dlgiildii. Assandan aortada arkusa ka-
dar uzanan flep gdriinimii saptandi (Resim 2). Hastanin Tip-A akut aorta
disseksiyonu tanisiyla acilen ameliyatina karar verildi. Acil sartlarda genel
anestezi altinda ameliyata alindi. Sag femoral arter kaniilasyonunun ardin-
dan midline sternotomiile gogis agild. Perikard disardan bakildiginda ger-
gin vaziyetteydi ve acildiinda assandan aortanin ¢ok genis oldugu, fakat
arkus aortanin baslangicindan itibaren ¢apin yeniden normale indigi, her-

Resim 1. BT'de assandan aorta ¢api yaklasik 7.5 cm
olup flep goriintiisii mevcuttur
BT-bilgisayarl tomografi

Resim 2. Transtorasik ekokardiyografide assandan aor-
tada flep gériiniimii vardir
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hangi bir riiptiir bulunmadigi goriildii. Sag atriyal yoldan venoz kaniilasyo-
nu takibe baypasa girilip antegrad soguk kan kardiyoplejisi ile kardiyak ar-
rest saglandiktan sonra aortotomi yapildi. Koroner arter ¢ikis anomalisi
olarak sagda ve solda ikiser koroner arter agzi goriildi. Aorta kokii olduk-
ca dilate idi ve kapakta belirgin yetmezlik mevcuttu. Assandan aortanin or-
ta kesiminde enlemesine olarak ¢epecevre disseksiyon oldugu ve dissek-
siyonun ileriye dogru uzandigi goriildii. Koroner arterler serbestlestirildik-
ten ve buton seklinde hazirlandiktan sonra aortik kapak ve assandan aor-
ta eksize edildi. Yirmi yedi numara Sorin® biliflet aortic protez kapak 32 mm
Dakron tiip greftin igerisine dikildikten sonra tek tek plejitli dikislerle aorta
kékiine yerlestirildi. Sag ve sol koroner arterler buton seklinde grefte anas-
tomoz edildi ve sonra greftin distali arkus aortanin baglangi¢ kismina de-
vamli teknikle dikilerek birlestirildi. Kros-klemp agildiktan sonra kalp spon-
tan cgalisti. Isinma ve de-aerasyonu takiben kardiyopulmoner baypastan
sorunsuz ¢ikildi. Kanama kontroliiniin ardindan g6gs usuliine uygun sekil-
de kapatildi ve hasta kalp ve damar cerrahisi yogun bakim iinitesine nak-
ledildi. Burada sorunsuz seyreden hasta 2. giiniin sonunda servise ¢ikaril-
di. Oral antikoagiilan (warfarin), beta-bloker ve hipertansiyon sebebiyle ek
olarak anjiyotensin reseptdr blokeri (ARB) tedavisi baglandi. INR diizeyi ve
TAistenilen seviyeye getirildikten sonra postoperatif 8. giinde taburcu edil-
di. Ameliyat sonrasi 2. ayda yapilan kontrolde hasta tamamen sorunsuz
olarak normal yasantisina devam etmekteydi. Diizenli araliklarla kontrole
gelmesi gerektigi bilhassa tavsiye edildi.

Marfan sendromu 10.000 canli dogumda 2-3 olarak bildirilmektedir (1). Ik
olarak 1896 yilinda Antoine Bernard-Jean Marfan tarafindan 5 yasinda bir
kiz cocugunda tanimlandi. Gliniimiizde, hastaliin kesin tanisi 1996 yilinda
yeniden gdzden gegirilen Ghent kriterleri dogrultusunda majér ve minér
bulgular degerlendirilerek konur (2). Akut aorta disseksiyonu insan aorta-
sinin en dlimcdl hastalik tablosudur ve ilk 24-48 saatte her saat i¢in %1-2
mortaliteye sahiptir (1, 2). Geng hastalarda nadirdir ve genellikle travma,
Marfan sendromu ve gebelikle birlikte gdriilmektedir. On dokuz yas alti
hastalarin orani iki biiyiik galismada %3,5 olarak bildirilmistir. Bu hastala-
rin biiyiik gogunlugunda dogumsal kardiyak anomaliler (6rn. aorta koark-
tasyonu) ve/veya bag dokusu hastaligi (bunlarin iginde en iyi bilinenleri Eh-
ler-Danlos sendromu ve Marfan sendromudur) mevcuttur (1-3). Travmatik
olmayan aorta disseksiyonlarinda temel predispozan faktér mediyal deje-
nerasyondur. Mediyal dejenerasyon, kalitsal bag dokusu hastaliklarinin,
ozellikle de Ehler-Danlos Sendromu ve Marfan sendromu’nun belirgin
ozelligidir (1-5). Aorta disseksiyonunun en yaygin lokalizasyonu assandan
aortadir. Tanimlanmig assandan aort disseksiyonlarinin biiyiik cogunlugu
bag doku hastaliklarina ve konjenital anomalilere sekonderdir (1-3). Olgu-
muzda da diseksiyon assandan aortada idi ve Marfan sendromuna bagl
olarak gelismisti. Zalzstein ve ark.'min (5) dort merkezde 1970-2000 yillari
arasinda 25 yas altinda akut veya kronik aorta disseksiyonlu 13 hasta ile
yaptiklar calismada yag araligi 1 giin ile 25 yas arasinda olup ortalama yas
12.1 idi. Baglica risk faktdrleri dogumsal kalp hastaligi, Marfan sendromu
ve kiint gogiis travmasiydi. Bunlardan 6 hastaya basarili cerrahi girisim uy-
gulanmistir (5).

Aortada dilatasyon tespit edilen hastalarin tibbi tedavisinde beta-bloker
ajanlar temelilaglardir. Caligmalar, aortik kok genisleme hizinin disiiriilme-
sinde ve aortik disseksiyon riskinin azaltimasinda beta-blokerlerin etkinli-
gini desteklemektedir (1, 3). Geng hastalarda aortik kék replasmani endi-
kasyonunun esas olarak aortik kék genislemesindeki hiz orani olmasi ge-
rektigine inanilmaktadir (3). Aortik disseksiyonun belirleyicilerinden en
onemli ikisi assandan aortanin en genis yerindeki ¢api ve aile dykiisiinde
disseksiyonun varhgidir (1). Eriskinlerde assandan aorta ¢apinin 50 mm ve
tistiine gikmasi halinde cerrahi miidahale tavsiye edilmektedir (2). Fakat
cocuklukta cerrahinin zamanlamasinda rehber alinabilecek kesin hususlar
yoktur. Aortik dilatasyonun yilda 1 cm.’den fazla bir hizla artmasi halinde
veya kisa siirede gelisen ciddi aortik yetmezlikte erken cerrahi girigim 6ne-
rilmektedir (1). Aortik anevrizma ve akut aortik disseksiyonlarin cerrahisin-
de, aortik kdk ve kapagin birlikte kompozit greft olarak replasmaninin én-
ciileri Bentall ve De Bono'dur (1, 2). Cesitli koroner re-implantasyonlarin
gelistirilmesiyle beraber bu teknigin modifikasyonlari da uygulanmigtir.
Hastamizda Bentall prosediiriinii uygulamayi tercih ettik. Yirmi yedi numa-
ra biliflet prostetik aortik kapagin yerlestirilmis oldugu 32 mm.'lik Dakron
tiip greft kullanarak aortik kapak ve kdkiin replasmanini gergeklestirdik.
Sonug olarak, aorta disseksiyonu nadir goriilen, oldukga mortal seyreden,
genellikle ileri yaslarda goriilmesine karsin nadiren geng hatta ¢cocuk yas-
larda da karsimiza ¢gikabilen bir patolojidir. Marfan sendromlu ve ciddi aor-
tik kapak yetmezligi, hizla ilerleyen aortik dilatasyonu bulunan veya akut
aortik disseksiyon gelisen genc hastalarda Bentall prosediirii giivenle uy-
gulanabilen bir cerrahi yontemdir.
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