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Blalock-Taussig fiant› Sonras›nda Geliflen Bir Horner Sendromu
SSeemmrraa KKuurruull,, fifieebbnneemm PPaayyttoonnccuu,, NNuurreettttiinn ÜÜnnaall

Dokuz Eylül Üniversitesi T›p Fakültesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar›, Anabilim Dal›, Çocuk Nörolojisi ve Çocuk Kardiyolojisi Bilim Dallar›, ‹zmir

Horner sendromu sempatik impulslar›n hipotalamustan göze dek herhangi bir lokalizasyonda devaml›l›¤›n›n bozulmas› sonucu ortaya ç›kan okülo-
sempatik parezi durumudur. Sempatik lifler dilatatör pupilla kas›n›, superior tarsal, inferior tarsal ve orbital düz kaslar›, ayr›ca yüzün o taraf›ndaki
ter bezlerini ve damarlar› innerve eder. Tek tarafl› Horner sendromunda ayn› taraf gözde hafif-orta fliddette pitozis, miyozis, tutulan liflere ba¤l› ol-
mak üzere yüzde anhidroz ve enoftalmus görülür. Horner sendromu kazan›lm›fl veya konjenital olarak ortaya ç›kabilir. Beyin sap›, servikal spinal
kord veya karotid arterin komflulu¤unda bulunan sempatik pleksustaki sempatik sinir sistemini tutan vasküler, demiyelinizan, tümöral ve irritatif her-
hangi bir lezyon Horner sendromuna neden olabilir. Eriflkinlerde akut iskemik inme nedenli beyin sap› zedelenmeleri Horner sendromunun en s›k
sebepleri iken, çocukluk yafl grubunda periferik nedenli Horner sendromlar› daha s›k görülmektedir. Bu yaz›da ventriküler septal defekt, pulmoner
atrezi, konfluen hipoplazik pulmoner arterler, patent duktus arteriozus ve major aortopulmoner kollateral arter nedeniyle sol Blalock-Taussig flant›
uygulanmas›ndan sonra ortaya ç›kan Horner sendromlu bir sütçocu¤u sunulmufl ve bu olgu nedeniyle Horner sendromunun tan› ve ay›r›c› tan›s›
vurgulanmak istenmifltir.
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Cutis Laxa Sendromu Olan Bir Olguda Periferik Pulmoner Arter Stenozu
EErrkkaann CCaann,, EEvvrreenn SSeemmiizzeell,, ÖÖzzlleemm MM.. BBoossttaann,, EErrggüünn ÇÇiill

Uluda¤ Üniversitesi T›p Fakültesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilimdal› Çocuk Kardiyoloji Ünitesi, Bursa

Cutis Laxa, nedeni tam olarak bilinmemekle beraber, anormal elastin metabolizmas›na ba¤l› olarak azalm›fl dermal elastin içeri¤i sonucu, cildin
elastik yap›s›n›n bozuldu¤u ve k›vr›m yerlerinde sarkmalar›n görüldü¤ü nadir bir konnektif doku hastal›¤›d›r. Kal›tsal ve edinsel formlar› mevcuttur.
Kal›tsal formlar› otozomal dominat, otozomal resesif ve x’e ba¤l› dominant geçifl olarak kendinin gösterir. Klinik tablo ve kal›tsal geçifl özellikleri he-
terojenite göstermektedir. Otozomal dominant form benign seyirlidir, primer olarak cilt tutulumu vard›r. E¤er herhangi bir sistemik komplikasyon ge-
liflmez ise normal yaflam süresi beklenebilir. Otozomal resesif form ise s›kl›kla di¤er sistemleri de tutar. Kardiyovasküler sistemde de kardiyomega-
li, konjestif kalp yetersizli¤i, aortik anevrizmalara yol açabilir. En s›k görülen kardiyak anomaliler, aortik anevrizma, pulmoner arter hipoplazisi ve
stenozu, periferik pulmoner arter stenozudur. Üfürüm duyulmas› nedeni ile poliklini¤imize baflvuran, ciltte gevfleklik ve k›vr›m yerlerinde sarkmalar
izlenen, kardiyak incelemesinde 3/6 sistolik ejeksiyon üfürümü duyulan 1,5 yafl›nda erkek hasta, fenotipik özellikleri nedeni ile cutis laxa olarak de-
¤erlendirildi. Ekokardiyografisinde sa¤ pulmoner arterde 85 mmHg gradient ölçülen, ve periferik pulmoner arter stenozu konulan hastaya kateteri-
zasyon ve anjiyografi planland›. Vaka nadir olmas› nedeni ile sunuldu.
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Noonan Sendromu ve Yayg›n Bilateral Pulmoner Arteriovenöz Fistül: Olgu Sunumu
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Uluda¤ Üniversitesi T›p Fakültesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› ABD, Çocuk Kardiyoloji Bilim Dal› ve Çocuk Endokrinoloji Bilim Dal›, Bursa

Noonan sendromu, otozomal dominant geçiflli ancak sporadik vakalar›n da bildirildi¤i bir sendromdur. Karakteristik özellikleri, tipik kraniofasial gö-
rünüm, konjenital kalp anomalileri, ortopedik anomaliler, psikomotor gerilik ve büyüme gerili¤idir. En s›k görülen kalp anomalileri aras›nda, pulmo-
ner kapak stenozu, patent duktus arteriyosuz, periferik pulmoner stenoz, septal defektler, ve sol ventrikül diffüz veya septal hipertrofisi say›labilir.
Ayr›ca nadiren serebral arteriovenöz malformasyon da hastal›¤a efllik edebilir. Siyanoz ve büyüme gerili¤i nedeni ile 14 yafl›nda poliklini¤imize bafl-
vuran, fizik incelemesinde, siyanoz, tipik yüz görünümü, simian çizgisi, kulak anomalisi, kulak önünde ‘skin tag’, pektus karinatusu, kubitus valgus
deformitesi, sol inguinal hernisi, sol inmemifl testis operasyonuna ba¤l› insizyon skar›, hafif-orta mental retardasyonu olan ve kardiyak inceleme-
sinde aort oda¤›nda 2/6 sistolik ejeksiyon üfürümü duyulan hasta, bu bulgular ile noonan sendromu olarak de¤erlendirildi. Transtorasik ekokardi-
yografide hafif AS saptanan hastan›n, siyanozunu aç›klamaya yönelik yap›lan kontrast ekokardiyografisi pulmoner arteriovenöz fistül lehine yorum-
land›. Tan›y› do¤rulmak için yap›lan kalp kateterizasyonu ve anjiyokardiyografide yayg›n bilateral pulmoner arteriovevöz fistül saptanan hasta, lite-
ratürde Noonan ve pulmoner arteriovenöz fistül birlikteli¤ini gösteren ilk vaka olmas› aç›s›ndan sunuldu.
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