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Turner Sendromunda Aort Diseksiyonu

Aortic Dissection in a Patient with TS
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Ozet

Turner sendromu (TS) her 2000 yenidogan kiz cocugunda 1 gorulir. TS X kro-
mozomlarindan birinin eksikligi ya da yapisal bozuklugu sonucu gériilen en-
dokrin sistem, kalp ve bobrekleri etkileyen cesitli semptomlardan olusur. 45 ya-
sindaki ev hanimi olan bayan hasta acil servise 3 gindiir olan sirt ve gégus agrisi
sikayeti ile basvurdu. Hastaya ilk degerlendirme sonrasi yapilan ekokardiografi
ve gekilen toraks tomografisi sonucunda tip B Stanford aort diseksiyonu tanisi
konuldu. Gégus agrisi olan TS hastalarini muayene eden tiim hekimler, aort di-
seksiyonu olasiligi nedeni ile dikkatli olmalidir ¢linkii aort diseksiyonunun erken
teshis edilmesi hayat kurtarici olabilir. (JAEM 2011, 10: 136-7)
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Abstract

The frequency of Turner syndrome (TS) is approximately 1 in 2000 live-born
female infants. Turner syndrome is caused by the absence of one set of genes
from the short arm of one X chromosome and has an unfavorable affect on the
endocrine and cardiovascular systems. A 45-year old housewife who no history
of systemic disease presented to our emergency department with complaints
of chest pain which had begun three days prior to admission. After initial ex-
amination and management, the echocardiogram and computed tomogram
showed the presence of type B Stanford aortic dissection. All doctors should
remain alert to the possibility of aortic dissection in patients with TS who suf-
fer chest pain, since early detection of aortic dissection may save the lives of
patients with TS. (JAEM 2011, 10: 136-7)
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Giris

Aort diseksiyonu (A. D.), marfan sendromu, Ehlers-Danlos send-
romu, transforming growth faktoér reseptdér mutasyonu olan hastalar
ve Turner sendromu (T. S) olan hastalarda normal populasyona gore
daha sik gorilir (1). Normal populasyon géz 6niine alindiginda A. D,
erkeklerde kadinlardan 3 kat daha sik gorilir ve tani geciktik¢e mor-
talitede artma gozlenir (2).

T. S. kromozom anomalileri arasinda en sik gorilenlerden biri
olup, ilk olarak 1938 yilinda Henry Turner tarafindan tanimlanmistir.
T. S., X kromozomlarindan birinin eksikligi ya da yapisal bozuklugu
sonucu gelisir. T. S. olan yetiskin kadinlarin %95'i infertil ve kisa boy-
ludurlar. T. S'a ait gen bozukluguna sahip fetislerin %15 kadari abor-
tus ile sonuglanmaktadir. T. S. toplumda dogan her 2000 kiz ¢ocu-
gunda 1 goriilmektedir (3).T. S. hastalarinda bircok sistemi etkileyen
komplikasyonlar goriilmekle birlikte en 6nemli ve 6limcil kompli-
kasyonlar kardiyovaskiiler sistemde (KVS) gorilmektedir. Bikispit
aortik valve (BAV), aort diseksiyonu (A. D.) ve pulmoner vaskiiler
yapilarda anomaliler gorilebilmektedir.

Olgu

Daha 6nceden 45X0 karyotipe sahip T.S tanisi olan, 45 yasindaki
ev hanimi acil servise 3 giindiir olan sirt ve gogus adrisi sikayeti ile

basvurdu. T.S. nedeniyle diizenli olarak takipleri olmayan hasta, daha
onceden kalp yetmezIligi nedeniyle digoksin ve peptik ulkus nede-
niylede mide koruyucu cesitli ilaclar kullaniyormus. Hastanin 6zgec-
misinde sistemik hipertansiyon (HT) ya da koroner arter hastaligina
ait herhangi bir tani ya da ila¢ kullanimi tespit edilmemistir. Hastanin
yapilan fizik muayenesinde; genel durumu iyi, suuru acik, koopere ve
oryante idi. Yapilan 6lciimlerde tansiyon arteryel 150/80 mm hg ve
nabiz sayisi 74 olarak tespit edilen hastada, oskultasyonda apeks'de
3/6 sistolik Gftriim tespit edildi. Yapilan muayenede batina ve solu-
num sistemine ait anormal bir muayene bulgusu tespit edilmedi.

Cekilen P-A akciger grafisinde genis mediasteni olan hastaya AD
on tanisiyla ekokardiyografi (EKO) yapildi ve hastaya antihipertansif
olarak intravendz beta blokor ve nitrogliserin tedavisi baslandi.
Yapilan EKO'da minimal aort yetmezligi, minimal mitral yetmezligi,
aort koki 4.8 cm ve asendan aorta 4.1 cm olarak 6l¢iildi ve hastada
BAV veya ilave KVS ait patoloji tespit edilmedi. Daha sonra hastaya
toraks tomografisi ve aorta yonelik magnetik rezonans goriintileme
(MRI) yapild. Yapilan tetkikler sonucu hastada, arcus aortada subkla-
vian arterin distalinden baslayip diafragmaya kadar uzanan diseke
olmus aort anevrizmasi tespit edildi ve hastaya Stanford tip B AD
tanisi konuldu. Daha sonra kalp damar cerrahisi klinigi ile konsulte
edilen hasta ilgili klinige devir edildi. Kalp damar cerrahisi tarafindan
opere edilen ve 28 giin takip edilen hasta antihipertansif tedavisi
diizenlenerek taburcu edildi.

Yazisma Adresi/Correspondence to: Uzm. Dr. Ali Dur, Selguk Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Acil Tip Anabilim Dali, Konya, Tiirkiye

Tel: +90 332 223 67 89 e.posta: dralidur@hotmail.com
doi:10.5152/jaem.2011.029



JAEM 2011:136-7

Girisgin ve ark.
Turner Sendromunda Aort Diseksiyonu

137

Tartisma

T. S. yasam boyu devam eden genetik bir bozukluktur. Hastalar,
dikkatli tibbi takip ve iliskili kronik hastaliklarin acil ve uygun tedavisi
yapilmak sartiyla, uzun ve saglikli bir yasam siirebilirler. Cocukluk
caginda verilen uygun hormonal tedavilerle hastalardaki fiziksel
sorunlar dizeltilebilmektedir. TS hastalarinda bircok sistemi etkile-
yen, cesitli komplikasyonlar gorilebilmektedir. Tiroid fonksiyon
bozuklugu ve osteoporozis gibi endokrin sistemi etkileyen sorunlar,
artmis willms tiimor riski ve bobrek fonksiyon bozuklugu gibi bobrek
sorunlarn gorilebilmektedir. Ayrica hastalarda kas gugsuizligiu ve
6grenme bozuklugu gibi psikolojik ve nérolojik sorunlar da gortile-
bilmektedir.

T.S. hastalarinda, en 6limcil ve 6nemli olan, ortalama her ¢
hastadan birini etkileyen KVS ait komplikasyonlarda gortilmektedir.
TA hastalarinda; BAV, aort koartasyonu, aort dilatasyonu ve sistemik
hipertansiyon (HT) gibi AD icin risk faktori olan komplikasyonlar
genel populasyondan daha sik olarak goriilmektedir (4). Vakada bah-
sedilen hastada risk faktorlerinden sadece HT mevcut idi. Vakada
bahsedilen hasta 45 yasinda olmasina ragmen, T.S. hastalarinda aort
diseksiyonu en sik 30 yaslarinda gozlenir. Bu nedenle T.S. hastalarin-
da kalp ile ilgili erken 6limleri dnlemek icin diizenli olarak KVS mua-
yenelerinin yapilmasi dnerilmektedir (5).

EKO KVS'i degerlendirmek icin kullanilan en 6nemli tetkiktir.
Ancak EKO ile goriilmeyen aort dilatasyonu, bazen MRI'da tespit edi-
lebilmektedir. Sunulan vakada etkilenen aort bdlgesi subklavian
arterin distalinde oldudu icin, bu hastanin tanisinda EKO'dan ziyade
toraks tomografisi ve MRI kullanilmistir. Ancak EKO ile hastanin kalp
fonksiyonlari ve kapak patolojileri degerlendirilebilmistir.

T.S. olan hastalarda olasi aort dilatasyonu ve buna bagh olarak
gelisebilecek AD'u 6nlemek amaciyla profilaktik olarak beta blokor
ya da kalsiyum antagonisti 6nerilmektedir. Vakadaki hasta hipertan-
sif olmasina ragmen ne tedavi amaciyla nede profilaktik olarak her-
hangi bir antihipertansif tedavi almamaktaydi. Elsheikh ve arkadasla-
r HT olan T.S. hastalarinin agresif bir sekilde antihipertansif tedavi
almalarini ve rutin olarak aort koki dl¢timlerinin yapilmasi gerektigi-
ni belirtmisler ve bu sekilde 6liimctil AD potansiyelinin azaltilabilece-
gini bildirmislerdir (6). Vakadaki hastaya daha dnceden KVS'e ait
herhangi bir tani konulmadigi gibi, aorta ve vaskuler yapilari ilgilen-
diren herhangi bir tetkik de yapilmamis idi.

Vakadaki hasta gogus ve sirt agrisi nedeniyle basvurmasina rag-
men, T.S. hastalarn bazen agn sikayeti olmadan da AD nedeniyle
basvurabilmektedir. LIE ve arkadaslan yaptiklarn bir calismada, AD
nedeniyle hayatini kaybeden her 10 hastanin 6'sinda gégus agrisi
olmadigini belirtmislerdir (7).

Sonug

AD gelisen hastalarin yariya yakini sessiz seyreder ve semptomlar
saatler veya glnler icerisinde gelisir. Bu hastalarda tani geciktikce
mortalite orani artmaktadir, bu nedenle tiim doktorlar T.S. hastalarin-
da aortileilgili patolojilerin olup olmadigini arastirmali ve bu konuda
dikkatli olmalidir. Ayrica tim T.S. hastalari aort ve iliskili patolojilerin
tespiti icin duizenli olarak EKO, toraks tomografisi veya MRl tetkileri ile
incelenmelidir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢cikar catismasi bildirmemiglerdir.
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