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Giriş

Aort diseksiyonu (A. D.), marfan sendromu, Ehlers-Danlos send-
romu, transforming growth faktör reseptör mutasyonu olan hastalar 
ve Turner sendromu (T. S) olan hastalarda normal populasyona göre 
daha sık görülür (1). Normal populasyon göz önüne alındığında A. D, 
erkeklerde kadınlardan 3 kat daha sık görülür ve tanı geciktikçe mor-
talitede artma gözlenir (2). 

T. S. kromozom anomalileri arasında en sık görülenlerden biri 
olup, ilk olarak 1938 yılında Henry Turner tarafından tanımlanmıştır. 
T. S., X kromozomlarından birinin eksikliği ya da yapısal bozukluğu 
sonucu gelişir. T. S. olan yetişkin kadınların %95’i infertil ve kısa boy-
ludurlar. T. S’a ait gen bozukluğuna sahip fetüslerin %15 kadarı abor-
tus ile sonuçlanmaktadır. T. S. toplumda doğan her 2000 kız çocu-
ğunda 1 görülmektedir (3). T. S. hastalarında birçok sistemi etkileyen 
komplikasyonlar görülmekle birlikte en önemli ve ölümcül kompli-
kasyonlar kardiyovasküler sistemde (KVS) görülmektedir. Biküspit 
aortik valve (BAV), aort diseksiyonu (A. D.) ve pulmoner vasküler 
yapılarda anomaliler görülebilmektedir.

Olgu

Daha önceden 45X0 karyotipe sahip T.S tanısı olan, 45 yaşındaki 
ev hanımı acil servise 3 gündür olan sırt ve göğüs ağrısı şikayeti ile 

başvurdu. T.S. nedeniyle düzenli olarak takipleri olmayan hasta, daha 
önceden kalp yetmezliği nedeniyle digoksin ve peptik ulkus nede-
niylede mide koruyucu çeşitli ilaçlar kullanıyormuş. Hastanın özgeç-
mişinde sistemik hipertansiyon (HT) ya da koroner arter hastalığına 
ait herhangi bir tanı ya da ilaç kullanımı tespit edilmemiştir. Hastanın 
yapılan fizik muayenesinde; genel durumu iyi, şuuru açık, koopere ve 
oryante idi. Yapılan ölçümlerde tansiyon arteryel 150/80 mm hg ve 
nabız sayısı 74 olarak tespit edilen hastada, oskultasyonda apeks’de 
3/6 sistolik üfürüm tespit edildi. Yapılan muayenede batına ve solu-
num sistemine ait anormal bir muayene bulgusu tespit edilmedi. 

Çekilen P-A akciğer grafisinde geniş mediasteni olan hastaya AD 
ön tanısıyla ekokardiyografi (EKO) yapıldı ve hastaya antihipertansif 
olarak intravenöz beta blokör ve nitrogliserin tedavisi başlandı. 
Yapılan EKO’da minimal aort yetmezliği, minimal mitral yetmezliği, 
aort kökü 4.8 cm ve asendan aorta 4.1 cm olarak ölçüldü ve hastada 
BAV veya ilave KVS ait patoloji tespit edilmedi. Daha sonra hastaya 
toraks tomografisi  ve aorta yönelik magnetik rezonans görüntüleme 
(MRI) yapıldı. Yapılan tetkikler sonucu hastada, arcus aortada subkla-
vian arterin distalinden başlayıp diafragmaya kadar uzanan diseke 
olmuş aort anevrizması tespit edildi ve hastaya Stanford tip B AD 
tanısı konuldu. Daha sonra kalp damar cerrahisi kliniği ile konsulte 
edilen hasta ilgili kliniğe devir edildi. Kalp damar cerrahisi tarafından 
opere edilen ve 28 gün takip edilen hasta antihipertansif tedavisi 
düzenlenerek taburcu edildi.

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) 
Key words: Turner syndrome, aortic dissection

Received: 04.06.2009 	 Accepted: 05.01.2010

Özet
Turner sendromu (TS) her 2000 yenidoğan kız çocuğunda 1 görülür. TS X kro-
mozomlarından birinin eksikliği ya da yapısal bozukluğu sonucu görülen en-
dokrin sistem, kalp ve böbrekleri etkileyen çeşitli semptomlardan oluşur. 45 ya-
şındaki ev hanımı olan bayan hasta acil servise 3 gündür olan sırt ve göğüs ağrısı 
şikayeti ile başvurdu. Hastaya ilk değerlendirme sonrası yapılan ekokardiografi 
ve çekilen toraks tomografisi sonucunda tip B Stanford aort diseksiyonu tanısı 
konuldu. Göğüs ağrısı olan TS hastalarını muayene eden tüm hekimler, aort di-
seksiyonu olasılığı nedeni ile dikkatli olmalıdır çünkü aort diseksiyonunun erken 
teşhis edilmesi hayat kurtarıcı olabilir.  (JAEM 2011; 10: 136-7)
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Tartışma

T. S. yaşam boyu devam eden genetik bir bozukluktur. Hastalar, 
dikkatli tıbbi takip ve ilişkili kronik hastalıkların acil ve uygun tedavisi 
yapılmak şartıyla,  uzun ve sağlıklı bir yaşam sürebilirler. Çocukluk 
çağında verilen uygun hormonal tedavilerle hastalardaki fiziksel 
sorunlar düzeltilebilmektedir. TS hastalarında birçok sistemi etkile-
yen, çeşitli komplikasyonlar görülebilmektedir. Tiroid fonksiyon 
bozukluğu ve osteoporozis gibi endokrin sistemi etkileyen sorunlar, 
artmış willms tümör riski ve böbrek fonksiyon bozukluğu gibi böbrek 
sorunları görülebilmektedir. Ayrıca hastalarda kas güçsüzlüğü ve 
öğrenme bozukluğu gibi psikolojik ve nörolojik sorunlar da görüle-
bilmektedir. 

T.S. hastalarında, en ölümcül ve önemli olan, ortalama her üç 
hastadan birini etkileyen KVS ait komplikasyonlarda görülmektedir. 
TA hastalarında; BAV, aort koartasyonu, aort dilatasyonu ve sistemik 
hipertansiyon (HT) gibi AD için risk faktörü olan komplikasyonlar 
genel populasyondan daha sık olarak görülmektedir (4). Vakada bah-
sedilen hastada risk faktörlerinden sadece HT mevcut idi. Vakada 
bahsedilen hasta 45 yaşında olmasına rağmen, T.S. hastalarında aort 
diseksiyonu en sık 30 yaşlarında gözlenir. Bu nedenle T.S. hastaların-
da kalp ile ilgili erken ölümleri önlemek için düzenli olarak KVS mua-
yenelerinin yapılması önerilmektedir (5).  

EKO KVS’i değerlendirmek için kullanılan en önemli tetkiktir. 
Ancak EKO ile görülmeyen aort dilatasyonu, bazen MRI’da tespit edi-
lebilmektedir. Sunulan vakada etkilenen aort bölgesi subklavian 
arterin distalinde olduğu için, bu hastanın tanısında EKO’dan ziyade 
toraks tomografisi ve MRI kullanılmıştır. Ancak EKO ile hastanın kalp 
fonksiyonları ve kapak patolojileri değerlendirilebilmiştir. 

T.S. olan hastalarda olası aort dilatasyonu ve buna bağlı olarak 
gelişebilecek AD’u önlemek amacıyla profilaktik olarak beta blokör 
ya da kalsiyum antagonisti önerilmektedir. Vakadaki hasta hipertan-
sif olmasına rağmen ne tedavi amacıyla nede profilaktik olarak her-
hangi bir antihipertansif tedavi almamaktaydı. Elsheikh ve arkadaşla-
rı HT olan T.S. hastalarının agresif bir şekilde antihipertansif tedavi 
almalarını ve rutin olarak aort kökü ölçümlerinin yapılması gerektiği-
ni belirtmişler ve bu şekilde ölümcül AD potansiyelinin azaltılabilece-
ğini bildirmişlerdir (6). Vakadaki hastaya daha önceden KVS’e ait 
herhangi bir tanı konulmadığı gibi, aorta ve vasküler yapıları ilgilen-
diren herhangi bir tetkik de yapılmamış idi.

Vakadaki hasta göğüs ve sırt ağrısı nedeniyle başvurmasına rağ-
men, T.S. hastaları bazen ağrı şikayeti olmadan da AD nedeniyle 
başvurabilmektedir. LİE ve arkadaşları yaptıkları bir çalışmada, AD 
nedeniyle hayatını kaybeden her 10 hastanın 6’sında göğüs ağrısı 
olmadığını belirtmişlerdir (7).

Sonuç

AD gelişen hastaların yarıya yakını sessiz seyreder ve semptomlar 
saatler veya günler içerisinde gelişir. Bu hastalarda tanı geciktikçe 
mortalite oranı artmaktadır, bu nedenle tüm doktorlar T.S. hastaların-
da aort ile ilgili patolojilerin olup olmadığını araştırmalı ve bu konuda 
dikkatli olmalıdır. Ayrıca tüm T.S. hastaları aort ve ilişkili patolojilerin 
tespiti için düzenli olarak EKO, toraks tomografisi veya MRI tetkileri ile 
incelenmelidir.
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