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I Olgu Sunumu / Case Report

Kesintili aortay: taklit eden bir yenidogan arteryel

tromboz olgusu

A case of neonatal arterial thrombosis mimicking interrupted aortic arch
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Ozet

Yenidoganda arteriyel tromboz nadir gériilen, klinik bulgular aort ko-
arktasyonu ya da kesintili aortaya benzeyen bir durumdur.

Iki giinliik erkek olguya, dogum sonrasi baslayan emmeme ve uykuya
meyil yakinmalan ile bagvurdugu hastanede, yapilan ekokardiyografik
inceleme sonucunda kesintili aorta tanisi konularak, prostoglandin E2
infiizyonu baglanmisti. Merkezimize geldiginde fizik incelemesinde
ayaklan iki tarafli soguk idi. Alt ekstremitelerde arteryel nabizlar alina-
muyordu ve her iki alt ekstremitede ekimotik alanlar vardi. Ekokardiyog-
rafik inceleme sonucu kesintili aorta diistiniilmedi. Bilgisayarh tomografi
ile anjiografik incelemesinde abdominal aortada genis tromboz ve tam
tikaniklik saptandi. Doku plazminojen aktivatériine yamt alinamayinca
trombektomi uygulandi. Olgu, Faktér V Leiden ve Metilentetrahidrofolat
rediiktaz C677T mutasyonlan yéniinden homozigot mutant saptandu.
Nadir goriilmekle birlikte 6nemli klinik bulgulara yol agabilen yenidogan
arteryel trombozu aort koarktasyonu veya kesintili aorta ayiric: tanisinda
diistiniilmelidir. (Tiirk Ped Ars 2015; 50: 118-22)

Anahtar Kelimeler:  Arkus aorta, fibrinoliz, tromboz, yenidogan

Abstract

Neonatal arterial thrombosis is a very rare entity with clinical findings
resembling coarctation of aorta or interrupted aortic arch.

A two day-old male newborn was admitted to another hospital with dif-
ficulty in sucking and sleepiness. On echocardiographic examination, a
diagnosis of interrupted aortic arch was made and he was treated with
prostoglandin E2. On physical examination, on admission to our center,
the feet were bilaterally cold. The pulses were not palpable and there were
ecchymotic regions in the lower extremities. Echocardiography ruled out
interrupted aortic arch. Computerized tomographic angiography revealed
a large thrombosis and total occlusion of the abdominal aorta. Since there
was no response to treatment with tissue plasminogen activator, we per-
formed thrombectomy. Homozygous Factor V Leiden and Methylenetet-
rahydrofolate reductase mutations were found in this patient.

Neonatal aortic thrombosis which is observed very rarely but which is
fatal should be considered in the differential diagnosis of coarctation of
aorta and interrupted aortic arch. (Tiirk Ped Ars 2015; 50: 118-22)

Keywords:  Aortic arch, fibrinolysis, thrombosis, newborn

Giris

Yenidoganda inen ya da abdominal aorta trombozu
hicbir anatomik patoloji ile birlikte olmadan son dere-
ce nadir rastlanilan bir durumdur. Klinik bulgular aort
koarktasyonu (AK) ya da kesintili aortaya (KA) benzer ve
hayatin ilk saatleri ve giinleri icinde ciddi kalp yetersiz-
ligi bulgulan ile ortaya ¢ikar.

Olgu

iki giinliik erkek hasta, dogum sonras: baslayan emme-
me ve uykuya meyil yakinmalan ile bagka bir hastane-
ye bagvurmustu. Yapilan tetkikler ve ekokardiyografik
(EKO) inceleme sonucunda kesintili aorta tip B tanisi
konulan olgu, yedi giinliikken prostoglandin E, (PGE,)

enflizyonu baglanarak ileri tetkik ve tedavi amaciyla kli-
nigimize sevk edildi. Oykiiden olgunun 31 yagindaki an-
nenin birinci gebeliginden 40. gebelik haftas: sonunda
sezaryen seksiyo ile 3 350 g agirhginda dogdugu 6gre-
nildi. Fizik incelemesinde, genel durumu kétii, solunum
sesleri dogal, S1 ve S2 dogal, kalp sesleri ritmik, karaci-
ger midklavikiiler hatta 3-4 cm ele geliyordu, ayaklan
iki tarafli soguk idi. Alt ekstremitelerde arteryel nabiz-
lar alinamiyordu ve solda daha yaygin olmak tizere her
iki alt ekstremitede ekimotik alanlar vardi. Kan basinci
86/64 mmHg idi. Laboratuvar testlerinde; Hb: 11,6 mg/
dL, Hct: %36,9, trombosit: 45,5 x 10°/uL, l6kosit: 11,6 x
10%/uL, MCV: 102 fL, RDW: %18,1, glitkoz: 72 mg/dL,
BUN: 87 mg/dL, kreatinin: 3,04 mg/dL, iirik asit: 8,4 mg/
dL, sodyum: 147 mmol/L, potasyum: 5,2 mmol/L, total
protein: 5,36 g/dL, albiimin: 3,15 g/dL, AST: 1039 U/L,
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ALT: 250 U/L, T: 68 U/L, C reaktif protein: 7,4 mg/L,
APTT: 44,5 sn, PT: 40,7 sn, INR: 4,05 saptand. Periferik
yaymasinda %33 parcali, %26 lenfosit goriildii. Olgu-
nun bobrek islev testlerinde bozukluk ve oligiirinin ol-
masi nedeni ile bébrek yetersizligi diisiintilerek periton
diyalizine baslandi. Ekokardiyografi (EKO) incelemesi
sonucu trikiispit yetersizligi (hafif ), patent duktus arteri-
yozus, patent foramen ovale saptand: ama KA diisiiniil-
medi. Bilgisayarli tomografi ile anjiografik inceleme-
sinde abdominal aortada tromboz saptand: (Resim 1).
Doku plazminojen aktivatorii (t-PA) damardan basland:
(Resim 2). Bu arada sol ayak parmak uglarindan bagla-
mak {izere nekroz gelistigi goriildi. Bir giin sonra fe-
moral artere konulan kiliftan t-PA enfiizyonuna gegildi.
Bu arada t-PA enfiizyonunun kesildigi anlarda heparin
ile enfiizyona devam edildi. Daha sonra yapilan abdo-
minal Doppler ultrasonografik (USG) incelemesinde
abdominal aortadaki akimda artis oldugu gériilmesine
ragmen olgunun sol alt ekstremitedeki dolasim bozuk-
lugunun devam etmesi nedeni ile, femoral arterden
t-PA enflizyonunun ikinci glintinde abdominal aorta ve
iliak artere trombektomi yapildi (Resim 3). Trombekto-
mi iglemi sonras: heparin enfiizyonuna baslandi. Islem
sonras! lglincii glin heparin enfiizyonu kesilerek deri
alt1 enoksaparin ve aspirin tedavisine gecildi. Bu arada
arteryel tromboz etiyolojisine yonelik olarak génderi-
len Anti Faktér X: 0,13 IU/mL (normal: 0,1-1,2), lupus
antikoagiilan: 53,5 sn (normal: 20-60), Antitrombin III:
%68 (normal: 80-120), Protein S: %73 (normal: 60-140),
Protein C: %18 (70-140), Homosistein: 19,41 umol/L
(normal: 4,5-15) olarak saptandi. Ayrica Fakt6r V Leiden
ve Metilentetrahidrofolat rediiktaz (MTHFR) C677T

Resim 1. Bilgisayarli tomografi ile anjiografik incelemede ab-
dominal aortada tromboza bagh darligin gériiniimii
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mutasyonlar1 yoniinden homozigot mutant saptandi.
Aile 6ykiisiinde bilinen hicbir tromboembolik hastalik
ve dogum oncesi risk etmeni yoktu. Olgunun trombek-
tomi sonras: periferik nabizlari palpabl hale geldi. Bob-
rek islev testleri diizeldi ve idrar ¢ikisi normal seviyeye
ulast1. Sol alt ekstremitede goriilen dolasim bozuklu-
gundaki ilerleme durdu, ekstremitenin rengi ve 1sis1
normal hale geldi. iki tarafli Doppler ultrasonografi ile
yapilan incelemede sol bacaktaki akimin daha iyi oldu-
gu gorildu. Ayrica izlemde, uygulanan t-PA tedavisine
bagl komplikasyon gériilmedi. Alt1 ay sonra bakilan

Resim 2. Doku plazminojen aktivatérii enfiizyonu sonrasi
femoral arterler ve abdominal aortanin gériiniimii

Resim 3. Trombektomi sonrasi femoral arterler ve abdominal
aortanin goriiniimii
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Protein C degeri de %85 olarak saptandi. Enoksaparin
tedavisi li¢ ay sonra kesildi. Hasta halen aspirin tedavisi
altinda izlenmektedir.

Tartisma

Yenidoganda tromboembolizm ¢ocuk yogun bakim bi-
riminde 2,4/1 000 ya da 100 000 dogumda 5,1 sikligin-
da bildirilmis nadir bir durumdur (1, 2). Yenidoganda
arteryel tromboza yol agan etmenler ii¢ biiylik grupta
incelenebilir; 1) kaliimsal trombofili, 2) dogum 6ncesi
risk etmenlerinin varlig (asfiksi, annede diabet, polisi-
temi, sepsis, intravaskiiler kateter uygulamalar), 3) dii-
stk kardiyak debili sendromlar. Faktér V Leiden mu-

Tiirk Ped Ars 2015; 50: 118-22

tasyonunun heterozigot tasiyiciligy ise en sik goriilen
kalitimsal protrombotik durumdur.

Yenidoganda arteryel trombozun ana klinik 6zelligi,
hayatin ilk saat ya da glinleri icinde ciddi kalp yetersiz-
ligi bulgular1 ve AK ya da KA'y1 diisiindiirebilen bulgu-
larin varhigidir.

Olgumuza ilk tetkikler sonucunda KA tanisi konulmus-
tu. Literatiirii taradigimiz zaman ilk 6nce AK ya da KA
oldugu diisiiniilen ancak daha sonra aortik tromboz ta-
nis1 konulan 10 olgu oldugunu goérdiik (Tablo 1) (3-11).
Bu 10 olgudan dokuzunda, belirtilerin, olgumuzda ol-
dugu gibi dogum sonrasi ilk 48 saat iginde basladig: go-

Tablo 1.  AKya da KA 6n tanisi konulmus arteryel trombozu bulunan yenidogan olgulan
Dogum .
tartisy/ ) IkKklinik  Nabiz Trombiistn ~ Protrombotik
haftass  Cinsiyet Baglangic Ilktam bulgu yoklugu  yeri cahisma Tedavi  Sonug
MetsvahtT 3066 g/ ATIILPC,
veark2006 Heriki Siyanoz, PSN,FVL
3 38h E 21 saat AK/KA KY FA CA mutasyonu  SHt-PA Eksitus
Trowitzcsh Biitiin Aort kapagimin
veark 1985 4310 g/ periferik  iistii ve sol
@ term E lsaa> KA siyanoz nabizlar  SA yok Eksitus
Tim Aort
Scott ekstremite kapaginmn
1987 2910 g/ vekarotis  iistii ve sol
(5) 36h E 1saat> KA SSSht arteri SA ATIIIN cerrahi  Eksitus
Aort
kapagimin
Uvaveark 3340 g/ Siyanoz, SolBAve iistiive sol
1993 (6) 40h E 5 saat KA KY herikiFA SA cerrahi  Eksitus
Uvaveark  2170g/ Her iki Sol BSAmuin ATIII, Normal
1993 (6) term E 48saat  AK KY FA distali PC,PSN cerrahi  gelisim
Aort
Sol BA kapagimin
Evans 3420 g/ Bacaklarda veher Uistii ve ATIII, Kistik
1994 (7) term E 24saat  AK solukluk iki FA sol SA PC,PSN SH ansefaloma lazi
Baptista MJ
ve ark 2002 (8) AK AA Eksitus
Amaral F
1997 (9) YD AK
Guenthard J
1997 (10) AK
Kenny D Bacaklarda ATTII diisiik
ve ark solukluk, FVL Normal
2007 (11) term E 96saat  AK sogukluk  Sol FA 1A mutasyonu  H,t-PA  gelisim
KY, FVLve
Giirsu 3350 g/ bacaklarda Her iki MTHFR H,t-PA, Solayak
ve ark 40h E 48saat KA sogukluk ~ FA AA mutasyonu  cerrahi  amputasyonu

AA: abdominal aorta; AK: aort koarktasyonu; ATIIL: antitrombin IIT; BA: brakiyal arter; BSA: brakiyosefalik arter; CA: ¢ikan aorta; E: erkek; FA: femoral arter; FVL: Faktor V Leiden; h: hafta;
H: heparin; ht: hipotansiyon; g: gram; IA: inen aorta; KA: kesintili aorta; KY: kalp yetersizligi; MTHFR: metilentetrahidrofolat rediiktaz; N: normal; PC: protein C; PS: protein S; S: streptoki-
naz; SA: subklavyen arter; SSS: sikintih solunum sendromu; tPA: doku plazminojen aktivatérii; YD: yenidogan
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riilmiistiir. Kalp yetersizligi belirtileri ve siyanoz ile fizik
muayenede bacaklarda solukluk, sogukluk ve nabizlarin
alinamamasi en sik goriilen bulgulardir.

Trombozun en sik goriildiigli yerler aort kapaginin he-
men {stl, ¢ikan aorta, arkus aorta ve sol subklavyen
arterdir. Olgumuzda ise tromboz abdominal aortada
bulunmakta idi.

Antitrombin III, protein C ve protein S eksiklikleri en
sik goriilen trombofili nedenleri iken, bu etmenler dért
olguda normal bulunmuslardir (Tablo 1). Olgumuzla
birlikte sadece ii¢ olguda Faktor V Leiden gen mutas-
yonu pozitif olarak saptanmig, ancak MTHFR gen mu-
tasyonu sadece olgumuzda gériilmiistiir (Tablo 1). Son
yillarda yenidoganda tromboembolik olaylar ile Faktor
V Leiden gen mutasyonu arasindaki iligki giderek daha
sik goriilmeye baslanmistir. Ancak, bu mutasyonun po-
zitif oldugu cocuklarin sadece %5’inde, erigkinlerin ise
%40"1nda klinik bulgular gelismektedir (12). Glintimiiz-
de bireylerin %3-10'unun bu gen acisidan heterozigot,
milyon bireyde 60 ile 250’sinin ise homozigot oldugu
ongoriilmektedir (13). Yenidoganda arteryel tromboz
icin bir bagka kaliimsal risk etmeni MTHFR C677T
mutasyonudur. Homozigot MTHFR C677T mutasyo-
nu sikhig: saglikli cocuklarda %10,6 olarak bulunmustur
(14). Olgumuzda hem Fakt6r V Leiden hem de MTHEFR
C677T gen mutasyonlar bir arada saptanmugtir.

Olgularin biiyiik kisminin, olgumuzda da oldugu gibi,
erkek olmasi yenidoganda arteryel tromboz gelisimin-
de cinse bagl kalitimin etkili oldugunu gostermistir
(Tablo 1). Ayrica uygulanan yogun trombolitik tedaviye
ragmen trombozun devam etmesi trombiis olusumun-
da dogum oncesi etmenlerin etkili olabilecegini gos-
termektedir. Ancak olgumuzda hicbir dogum 6ncesi
risk etmeni bulunamamistir. Wieland ve ark. (15) 2013
yilinda yayinladiklar: olgu sunumunda da arkus aortada
trombiis bulunan iki yenidoganda da yenidogan déne-
miyle iliskili risk etmeni bulunmadigini, her iki olguda
da heterozigot Faktér V Leiden mutasyonu bulundugu-
nu belirtmiglerdir.

Metsvaht ve ark. (3) 2006 yilinda AK stiphesi ile tetkik
edilen bir giinliik olguda anjiografi ile arkus aorta ve
cikan aortada dogumsal tikayic: tromboz saptadiklarini
bildirmislerdir. Olgumuzda oldugu gibi dogum sonra-
s1 ilk 48 saatte kardiyopulmoner yetersizlik bulgular
baglayan hastanin iki tarafli femoral nabizlan alinama-
mis, bébrek islev testleri ve transaminaz degerlerinde
yukseklik saptanmus, ilk EKO bulgular ile AK ya da KA
diistiniilerek PGE, enfiizyonu baglanmigtir. Ayni olguda
Fakt6r V Leiden mutasyonu i¢in heterozigot tasiyicilik
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tek protrombotik risk etmeni olarak saptanmistir. Aym
olguda, olgumuzdan farkh olarak, MTHFR C677T gen
mutasyonu saptanmamugtir.

Yenidoganda arteriyel tromboz seyri, tutulan yere, di-
ger damar tutulumlarina ve nérolojik komplikasyon-
larin varhigina baghdir (6). Olgular1 inceledigimizde
oliimle sonuglanan olgularda trombozun siklikla aort
kapaginin iistii ve sol subklavyen arterde oldugu gériil-
miistiir (Tablo 1).

Cerrahi ya da medikal tedavi ilk secenek olarak tercih
edilmektedir. Medikal tedavide heparin ya da fibrino-
litik ajanlar kullanilmaktadir. Knéfler ve ark. (16) fibri-
nolitik etkili t-PA'nin tromboz tedavisinde uygun dozda
kullanildiginda etkili ve giivenli oldugunu belirtmisler-
dir. Cerrahi tedavi organize ve kalsifiye olmus, parsiyel
arkus aorta trombozu tedavisinde, diger damarlara zarar
vermeden basar ile uygulanmaktadir. Kawahira ve ark.
(17), abdominal aorta ve dallarinda trombiis bulunan ve
Fogart trombektomi uygulanan, ancak sepsis nedeni ile
kaybedilen bir olgu bildirmislerdir. Olgumuzda 6nce-
likle trombolitik tedavi uygulanmus, yanit yeterli olma-
dig1 icin daha sonra trombektomi yapilmugtir.

Bu olgu sunumu ile, ekstremitelerde akut iskemi bulgu-
lar ile bagvuran yenidoganlarda AK ya da KA gibi aor-
tanin dogustan yapisal anomalileri yaninda aortadaki
tikayici trombotik olaylarin da aywria tanida diisiindil-
mesi gerektigini vurgulamak istedik.

Hasta Onami: Calismanin retrospektif tasarimindan dolay:
hasta onami alinmamugtir.
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